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Ozet

Orak  hiicreli anemi  (Sicklecellanemia)
hemoglobin S olarak adlandirilan anormal
hemoglobinlerin sebeb oldugu herediter gecisli
hastalik olarak tanimlanmaktadir. Orak hiicre
anemi krizinde genellikle gogiiste, kemiklerde
ve abdomendeki kapillerlerin morfolojisi
bozulmus eritrositler tarafindan tikanmasiyla
meydana gelen infarktlar olusur. Bu vaka
takdimindeorak hiicre anemisi bulunan ve bir
aydir devam eden yliriimekte zorluk ve agri
sikayeti bulunan 29 yasinda erkek hasta
sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Orak hiicre anemisi,
Kemik Sintigrafisi, Vasooklisiv Kriz

Summary

Sicklecellanemia is defined as a hereditary
disease which is caused by abnormal
hemoglobins that are called hemoglobin S. In
sickle cell anemia crisis, generally infarction
develops as a result of the blockage of
capillaries in the chest, bones and abdomen by
the erythrocytes with damaged morphology. In
this case presentation, a 29 year old male
patient who has sickle cell anemia and who has
been experiencing pain and difficulty in
walking for a month is chosen.
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GIRIS

Orak hiicreli anemi (Sicklecellanemia) hemoglobin S olarak adlandirilan anormal

hemoglobinlerin sebeb oldugu vasooklisiv, aplastik ve hemolitik krizlere yol acabilen
herediter gecisli bir hastaliktir (1). Orak hiicreli anemide akut (agrili vasooklisiv kriz) ve
kronik olarak (avaskuler nekrozun progresiv olarak ilerlemesi) kemik tutulumu en sik
karsilasilan komplikasyonlardan biridir (2). Vasooklisiv kriz ve osteomiyelit haricinde, iskelet
sisteminde stress fraktiirii, orbital kompresyon sendromuna sekonder orbital kemik infarkti,

dental problemler, vertebral kollaps ve kemik iligi nekrozu goriilebilir (3-5).
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OLGU

Orak hiicre anemisi bulunan 29 yasinda erkek hasta, bir aydir siiren yiirimekte zorluk
ve analjeziklere cevap vermeyen kalga agrist ile kemik sintigrafisi i¢in klinigimize dis
merkezden refere edildi. Hastaya 20 mCiTeknesyum-99m methylenediphosphonate (Tc-99m
MDP) (Mon. MDP, Eczacibasi/Monrol) verildikten 5 dakika sonra ve 3 saat sonra ¢ift bash
gama kamerada (e.camor Symbia S, Siemens Healthcare) diisiik enerjili yiliksek rezoliisyonlu
kolimator ile tiim viicut taramalar1 yapildi. Statik goriintiileri alindi.

Yapilan erken tiim viicut taramasinda femur basi asetabular eklem lokalizasyonuna
uyan alanlarda bilateralfokalhiperemive 3. saatte yapilan anteriorposterior tiim viicut
taramasinda bilateral fokal artmis aktivite tutulumlari izlendi (Figl-2). Orak hiicre anemisi
vasooklisiv krize sekonder bilateral femur basi osteonekrozunun iyilesme fazi olarak hastanin

tedavisine baslanildi.

Resim 1 Resim 2
Resim 1: Erken tiim viicut taramasinda femur basi lokalizasyonlarina wyan alanlarda
bilateral fokal hiperemi.
Resim 2: Tiim viicut kemik sintigrafisi. Bilateral femur bast lokalizasyonlarina uyan alanda

artmis aktivite tutulumlari.
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TARTISMA

Orak hiicre anemisinde vasooklisiv krizler siklikla siit ¢ocugu c¢aginda baglar ve
yasami boyunca tekrarlayan ataklar halinde goriilir. Mikrovaskiiler okliizyonun
patogenezinde hemoglobin S igeren eritrositlerin yaninda endotelyal hiicreler, trombositler ve
l16kositlerin kompleks bir sekilde aktivasyonu ve adezyonu goriiliir (6). Bu durum herhangi bir
organda olabilirse de siklikla kemik iliginde tipik olarak mediiller kavitede ve epifizlerde
goriiliir (7).

Agnil1 vasooklisivkrizde klinik olarak tani konur. Akut fazda radyografi normaldir (8).
Computarize tomografi (CT) ile avaskiiler nekrozun erken evrede tan1 koymak zordur ¢linkii
bazi normal varyasyonlar, osteoporoz, kistartritik ve metabolik bazi hastaliklar avaskiiler
nekrozu taklit edebilirler (9).

Magnetik rezonans goriintiileme (MRI) kemik ve kemik iligi degerlendirmede olduk¢a
sensitivdir ancak osteomiyelittede benzer bulgular olabildiginden ayirici tanisinda rutinde
kullanilmaz (10,11). Kemik sintigrafisi ile Tc-99m isaretli siilfiir kolloid sintigrafisi kombine
kullanimi ile tan1 konulabilir(1). Bu iki goriintileme modalitesi ayn1 zamanda tiim viicut
degerlendirmeye olanak saglar (12).

Osteonekrozis ya da avaskiiler nekroz vasookliisyon sonucunda uzun kemik baslarinda
artikiiler ylizeyde infarkt olusmasi sonucunda goriiliir. Femur basindan sonra en sik goriilen
osteonekrozis bolgeleri humerus basi, diz ve el ve ayaklarin kiiciik eklemleridir (8). Etkilenen
hastalarda etkilenen eklemde hareket kisitliligi ve Ozellikle istirahat sirasinda olan agri
goriiliir. Sundugumuz olguda zaman ic¢inde artan agr1 ve yiirlimekte zorluk bulunmakta idi.
Milner ve arkadaslar1 hastalarin %350’sinden fazlasinda bilateral kalca eklemi etkiledigini,
omuz eklemi etkilenen hastalarin ise %74’linde femur basinin etkilendigini belirtmektedirler
(13). Bizim olgumuzda da bilateral femur basi osteonekrozu goriildii. Literatiirde osteonekroz
goriilen olgularin yaklasik yarisinin 30 yas alti oldugu bildirilmektedir (14). Sundugumuz
olgu da 29 yasinda idi. Avaskiiler nekrozun tanisinin erken konulmasi tedaviye baslanilmasi
ve uzun donemde gelisebilecek kalca disfonksiyonunun oniine gegebileceginden 6nemlidir
(2,14). Sonug olarak Tc-99m MDP kemik sintigrafisi tiim viicut goriintiileme imkan1 sunan,
orak hiicreli aneminin iskelet sistemindeki komplikasyonlarinin teshisinde ve ayirict tanisinda
kullanilabilen, kolay uygulanabilen noninvaziv, ucuz ve tiim viicut goriintileme imkani

sunan, tekrarlanabilir goriintiilleme modalitesidir.
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