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Orak hiicre hastalarinda goriilen agiz, dis ve ¢cene bdélgesi ile ilgili
komplikasyonlar hakkinda ebeveyn bilgi diizeyinin degerlendirilmesi
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Amag: Orak hiicre hastaligtn (OHH), hastalarin yasam kalitelerini hayatlarinin erken
donemlerinden itibaren etkileyen multisistemik bir hastaliktir. Calismamizin amaci;; OHH
hastalarimizin primer bakim veren ebeveyninin (anne) OHH’a bagh agiz, dis ve ¢cene bdlgesinde
gelisen komplikasyonlar ile ilgili bilgi diizeyini degerlendirmektir. Yéntem: Calismaya ¢ocuk ve
geng eriskinlerden olusan 50 OHH tanili hasta ile primer bakim veren ebeveynleri dahil edildi.
Ebeveynlere anket uygulanarak OHH’da agiz, dis saghgi konusundaki bilgi diizeyleri ve
cocuklarinin agiz, dis, cene bolgesinde deneyimledigi klinik belirtiler sorgulandi. Bulgular:
Ebeveynin bilgi diizeyi degerlendirildiginde; 28'i (%56) OHH'nin agiz, dis, cene sagligina etkisi
oldugunu belirtti. Giinde bir kez dis fircalayan hastalarda hi¢ fircalamayanlara gére damar
tikayici kriz (DTK) sikliginin daha nadir (%5’e kars1 %58), giinde =2 dis firgalayanlarin ise hig¢
fircalamayanlara gore transflizyon sikliginin daha az (%6’ya kars1 %32) oldugu saptandi. Sonug:
Calismamiz; ebeveynlerin %44’tinlin OHH'nin agiz, dis ve ¢ene bolgesindeki komplikasyonlari
bilmedigini gosterdi. Ayrica dis firgalamanin DTK ve kan transfiizyon sikligina -etkisi
olabilecegini saptadik. Agiz, dis hijyeninin 6nemi ile OHH'nin bu bélgedeki komplikasyonlari
konusunda hastalarin ve ebeveynlerin farkindalig1 artirilmalhdir.
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OHH; ebeveyn bilgi diizeyi

Evaluation of parental knowledge level about complications related to
mouth, teeth and jaw area in sickle cell patients

Abstract

Aim: Sickle cell disease (SCD) is a multisystemic disease that affects the quality of life of patients
from the early stages of their lives. The aim of our study was to evaluate the knowledge level of
the primary caregiver parent (mother) of our SCD patients about the complications that develop
in the mouth, teeth and jaw region. Method: Fifty children and young adults diagnosed with SCD
and their primary caregiver parents were included in the study. A questionnaire was applied to
the parents, and their level of knowledge on oral and dental health in SCD and the clinical
symptoms their children experienced in the mouth, teeth and jaw area were questioned.
Results: 28 (56%) of mothers stated that SCD had an effect on oral, dental and jaw health. It
was determined that the frequency of vaso-occlusive crisis (VOC) was lower in those who
brushed their teeth once a day compared to those who did not brush at all (5% vs. 58%), and the
frequency of transfusion was lower in those who brushed 22 teeth than those who did not brush
at all (6% vs. 32%). Conclusion: Our study; showed that 44% of parents were unaware of the
complications of SCD in the mouth, teeth, and jaw area. We also determined that tooth brushing
may have an effect on the frequency of VOC and blood transfusion. The awareness of patients
and parents about the importance of oral and dental hygiene and the complications of SCD in
this region should be increased.

Keywords: Sickle cell disease, oral-dental and jaw health, parent knowledge level

Giris

Orak hiicre hastaligt (OHH), tim
diinyada goriilme sikligi en yaygin olan
genetik kan hastaligidir.' Hastahga B
zincirindeki valin ile glutamik asitin yer
degistirmesi sonucu HbS adi verilen
anormal bir hemoglobin neden olur.> HbS,
oksijensiz ortamda polimerize olarak
eritrositlerin icinde ¢dker ve eritrositlerin kraniyofasiyal kompleksteki etkileri
hem seklini hem de fiziksel 0Ozelliklerini arasinda en sik gorilenler agri, kronik
degistirerek klinik bulgulardan sorumlu anemi nedeniyle mukozada solgunluk,
olan oraklasmaya yol acar.? hemoliz nedeniyle sarilik, dislerin gec

OHH, kronik sistemik bir hastalik siirmesi ve mine hipoplazisidir.® Diger
oldugundan hastanin yasami boyunca tiim bulgular  arasinda disin  pulpasinin
sistemlerde akut ve kronik etkilenmesi ile canlihigim yitirmesi ve

basvurmasint  gerektirecek kadar agir
siddette de olabilir. OHH'nin karekteristik
ozelligi olan agrili krizler gastrointestinal
sistemin giris kapisi olan oral, dental,
kraniyal dokularin olusturdugu yapi olan
kraniyofasiyal kompleks de dahil birgok
organ ve sistemi etkileyebilir. OHH'nin

komplikasyonlara yol agabilir. OHH’nin en
sik klinik bulgusu damar tikayic1 kriz
(DTK)'dur. DTK’nin; enfeksiyon,
dehidrasyon, hipoksi, fiziksel veya duygusal
stres gibi baz1 tetikleyici faktorlerin neden
oldugu mikrodolasimin tikanmasi ve doku
infarkti sonucu olustugu diisiiniilmektedir.?
DTK'da mikrodolasimin tikanmasi ile
organlara kan akisinin kisitlanmasi; iskemi,
odem, agri, nekroz ile sonunda organ
hasarlarina neden olmaktadir.* DTK da agri
degiskendir. Bu agn hafif siddette
olabilecegi gibi hastanin saglik kurulusuna
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mental sinirin etkilenmesine bagli dudakta,
cenede uyusma ve hissizlik gelismesi
sayilabilir®. OHH hastalarinda tespit edilen
bir diger bulgu olan dis ciiriigi ile ilgili
sonuglar ise literatiirde tartismalidir ve net
olmamakla birlikte yasam standartlari
diisiik olanlarda daha yaygin goruldugi
diistiniilmektedir.”

OHH'da kemik iligindeki
degisiklikler ve tekrarlayan DTK'lar kemik
yogunlugunun azalmasi ile birlikte bazi
radyolojik degisikliklere de neden olur.® Bu
degisiklikler, eritroblastlarin normalden
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daha fazla yapilmasi nedeniyle kemik iligi
mesafesinin genislemesine baglanmaktadir.
Kemik iligi boslugu radyolojik olarak
mandibulanin alt sinir1 ve dislerin kokleri
arasinda radyoliisens bolgeler olarak
izlenebilmektedir. OHH hastalarinin %79-
100"inilin radyolojik degerlendirmelerinde,
alt ve st cenede kemik yogunlugunun
azalmasiyla kemik dokusunun trabekiiler
bir goriiniim kazandig: bildirilmektedir. Alt
cene kemiginde gelisen Kkarakteristik
horizontal trabekiiler yap1 "stepladder”
olarak tanimlanan bosluklu bir yapiya
déniismektedir.?

Kraniyofasiyal kompleks ayni
zamanda enfeksiyon ve cevresel tehditlere
kars1 da koruma saglar. Bu kompleks
yapida agiz ve dis sagliginin bozulmasi ile
gozlenen hastaliklar; hastanin
beslenmesinin  bozulmasina, sosyal
yasantisinin kisitlanmasina ve ilerleyen
surecte yasam standartlarinin diismesine de
neden  olabilmektedir. OHH  dental
hastaliklar tetikledigi gibi dental hastaliklar
da OHH’lh hastalarda agiz, dis, cene
bolgesindeki komplikasyonlar ile saglk
problemlerine yol agabilir ve uzun vadede
genel saghg da bozabilir.® Genel saghgin bir
parcasi olarak goriilen agiz, dis sagliginin
bulgularina yonelik calismalar sistemik
hastaliklardan en sik kardiyovaskiiler
sistem  hastaliklarmn ve  diyabet ile
ilgilidir.'®"*?> Benzer sekilde OHH'nin da
kraniyofasiyal yapilara olan etkileri ile agiz,
dis, cene bolgesinde gelisen
komplikasyonlar1  belirlemeye  yonelik
calismalar yapilmistir.’®* Bununla birlikte
ebeveynin; OHH'min agz, dis ve c¢ene
bolgesine etkileri ile ilgili bilgi diizeyini
degerlendiren ¢alisma sayisi sinirhidir.

Calismamizda; OHH'nin agiz, dis ve
cene bolgesine etkileri sonucu hastada
gelisen komplikasyonlar (sebepsiz dis
agrilari, dudakta, cenede uyusma ve hissizlik
ile DTK esnasinda agiz, dis, ¢cene agrisi) ile
ilgili ebeveynin bilgi diizeyinin saptanmasi
hedeflenmistir.

Gerec¢ ve Yontem

Calisma yerel etik kuruldan onay
(2020/645) alindiktan sonra, Mersin
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hematoloji
BD’da gerceklestirildi. Orneklemi HbSS veya
HbS-Beta talasemi tanili 8-22 yas arasindaki
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50 hasta ve primer bakim verenleri
olusturdu. Bu calismada, OHH ile takipli
cocuk ve genc¢ eriskin hastalarin, yas,
cinsiyet, genotip (HbSS veya HbS-Beta
talasemi), damar tikayict kriz sikliklar,
gecirilmis splenik sekestrasyon ve akut
gogiis sendromu (AGS) ile inme siklig1 ve
yillik kan transfiizyon ihtiyaclari, penisilin,
hidroksiiire, demir selasyon tedavisi
kullanma durumlart Kasim 2019-Kasim
2020 tarihleri arasindaki dosya kayitlari
incelenerek ve hastalarin ebeveynine
sorularak belirlendi. Ayrica calismaya dahil
edilen hastalarin ebeveynine; Kasim 2020 -
Subat 2021 tarihleri arasinda anket
uygulanarak DTK esnasinda ¢ocuklarinin
agz, dis, cene bodlgesindeki bulgular, dis
fircalama ve dis hekimine gitme sikliklari,
yapilan dis tedavileri soruldu; OHH'nin agiz,
dis ve c¢ene sagligina etkisi olup olmadigi,
varsa bu etkilerin neler oldugu ile ilgili bilgi
diizeyini degerlendiren sorular yoneltildi.
Ebeveynin bilgi diizeyi, OHH’nin
agiz, dis ve ¢ene bolgesi ile ilgili etkilerine
yonelik sorulan iki soru; 1.0HH nin agiz, dis
ve ¢ene sagligina etkisi var mi1? 2.Varsa bu
etkiler nelerdir? ile degerlendirildi. Buna
gore; OHH'nin agiz, dis ve cene bdlgesine
etkisi oldugunu belirten ve bulgulardan
(agr;, mukozada solgunluk, sarilik, dil
papillalarinin atrofisi, dislerin ge¢ stirmesi,
mine hipoplazisi, dudakta ve cenede uyusma
ve hissizlik, osteomyelit) en az 1 tanesini
ifade edenlerin “dogru bilgiye sahip” oldugu,
etkiledigini belirten ancak bulgularin neler
oldugunu ifade edemeyen veya yanlis bulgu
soyleyenler “kismen bilgisi var”, hastaligin
agiz, dis, ¢cene bolgesine etkisi olmadigini
beyan edenler ise “dogru bilgiye sahip degil”
seklinde bir degerlendirme yapildi. DTK
esnasinda dis, cene agris1 ve parestezi
siklig;; “hi¢c olmayanlar”, yillik ataklarin
%25’inden azinda olanlar “nadiren”, yillik
ataklarin %25-50’sinde olanlar “ara sira”,
yililk ataklarin  %50’sinden fazlasinda
olanlar “sik sik” seklinde gruplandirildi. DTK
esnasinda hastaneye basvuru ile yatis
gerektirecek siddetteki atak sikligi;; “hic
olmad1”, yilda bir kez olanlar “nadiren”, 2-3
kez olanlar “ara sira”, =4 kez olanlar “sik
sik” seklinde siniflandirildi. Hastalar kan
transfiizyon sikligina gore; “hi¢ olmadi”,
yilda bir kez olanlar “nadiren”, 2-3 kez
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olanlar “ara sira”, =4 kez olanlar “sik sik”
olacak sekilde gruplara ayrildi.

Istatistiksel analiz

Degiskenlerin  normal dagilima
uygun olup olmadiginmi Shapiro Wilk testi ile
incelenmistir.  Kategorik yapida olan
degiskenlerin iliski incelenmesine Ki-kare
testinden yararlanilirken, iliski ¢ikan
sonuglarda iki oran testi yapilmistir.
Gozelerde 5’'den kiiciik beklenen siklik
yluzdesi %Z25'den fazla oldugu durumda
Exact testlerden yararlanilmistir.

Bulgular

Anket calismamiza 28’i (%56) cocuk
ve 22’si (%44) geng eriskin olan toplam 50
hastanin primer bakim veren ebeveyni
katildi. Hastalarin 18’i kiz (%36), 32’si
(%64) erkek ve yas ortalamas1 17.31+4.23
(8-22) yil idi. 32’si (%65) SS, 17’si (%35) ise
SB genotipindeydi. Kronik organ hasari olan
dort hastanin iicii SS'idi.

Hastalarin son bir yildaki DTK
sikliklar1  degerlendirildiginde, 18 ‘inin
(%36) yilda 4-6, 22’sinin (%44) 2-3,
dokuzunun (%18) yilda bir kez DTK
yasadigt ve bir hastanin ise hi¢c DTK
yasamadigl saptandi. 35 (%70) hastanin
akut goglis sendromu oOykiisii mevcuttu.
Inme 10 (%20) hastada gelismis ve
bunlardan doérdi  kronik kan degisimi
programina alinmistl. Kronik organ hasari,
dort hastada avaskiler nekroz olarak tespit
edildi, bunlardan birine Moyamoya
hastalig1 da eslik ediyordu.

Hastalarin takipleri esnasinda son
bir yillik eritrosit slspansiyonu ile
transfiizyon sikligi incelendiginde; 10’unun
(%20) yilda 24, 13’Uniin (%26) 2-3 kez,
23’iniin (%46) bir kez transfiize edildigi,
dort (%8) hastanin ise hi¢ transflize
edilmedigi saptandi. Calisma grubunu
olusturan hastalarin ila¢  kullanimina
yonelik yapilan degerlendirmede ise 45’inin
(%90) hidroksiiire, besinin (%10) demir
baglayic ajan, %48’inin (%96) profilaktik
antibiyotik (penisilin) kullandig1 tespit
edildi. Hastalarin 38’inin (%76) penisilin
profilaksisini  diizenli  kullandigr  ve
bunlardan 32’sinin (%84) hala profilaksiye
devam ettigi, altisinin (%16) ise son bir
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yidir  penisilin  profilaksisi  almadigi
saptandi.

OHH'l1 hastalarin ebeveyn anket
sonuglar1  degerlendirildiginde;  OHH’I1
hastalarimizin  19’unun (%38) dislerini
giinlik fircalamadigi, 12’sinin (%24) glinde
bir kez, 19’unun (%38) =2 kez dislerini
fircaladigl, 12’sinin (%24) daha oOnce dis
hekimine gitmedigi, 32’sinin (%64) yilda bir
kez, altisinin (%12) ise yilda =2 kez dis
hekimine gittigi 06grenildi. Dis hekimi
tarafindan hastalarin 14’tine dis c¢ekimi,
12’sine dolgu, altisina dolgu ve dis cekimi,
besine kanal tedavisi ve bir hastaya implant
tedavisi uygulanmisti.

Hastalarin  dis  fircalama, dis
hekimine gitme ve dis tedavisi olma siklig1
ile DTK, akut gogls sendromu ve
transfiizyon sikliklar1 arasindaki iligki
degerlendirildiginde, dis fircalama siklig1 ile
DTK sikligr arasinda istatistiksel anlamh
iliski vardi (p<0.05). Bu iliski DTK sikliginin
nadir oldugu grupta, dislerini giinde bir kez
olsun fircalayanlarin hi¢ firgalamayanlara
gore daha fazla olmasi seklindeydi. Ayrica
dis fircalama sikligir ile kan transflizyon
siklig1 arasinda da istatistiksel anlaml iligki
tespit edildi. Giinde =22 kez dis
fircalayanlarin dislerini hi¢ fircalamayanlara
gore kan transfiizyon sikligi daha az
saptandi (Tablo 1).

Anket sorularinin cevaplari
degerlendirildiginde; DTK ataklar
esnasinda hastalarin 31'inin (%62) dis-cene
agrisinin daha once hi¢ olmadig, altisinin
(%12) nadiren, dokuzunun (%18) ara sira,
dordiiniin (%8) ise sik sik dis ¢ene agrisi
yasadig1 ebeveyni tarafindan belirtildi.
DTK'da alt dudakta parestezi ii¢c (%6)
hastada bazen, ii¢ (%6) hastada nadiren
olurken, 44’iinde (%88) bugiine kadar hig¢
olmamis idi. Ayrica krizler esnasinda dokuz
(%18) hastanin  dislerini  gicirdattig
Ogrenildi (Tablo 2). DTK sikhig1 ile ¢ene
agrisi, alt dudakta parestezi, dis agrilar1 ve
dislerini gicrdatma arasinda istatistiksel
olarak anlamh iliski saptanmadi.
Hastalarimizin ebeveynlerinden 28’i (%56)
agiz, dis ve ¢ene saghigina OHH'nin etkileri
oldugunu, 181 (%36) etkisi olmadigin
belirtirken, dort hastanin ebeveyni ise bu
konuda higbir goriis belirtmedi.
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Tablo 1. OHH hastalarinin cinsiyet, DTK, AGS, stroke ve kan transfiizyon siklig1 ile dis hekimine gitme sikligi, dis fircalama sikligi, dis tedavisi
olmasi arasindaki iliski

Dis Hekimine gitme siklig1 Dis Fir¢alama sikligi Dis tedavisi yapilanlar
(n%) (n%) (n%)
Gitmedi Yilda1l Yilda=2 p Fircalamiyor Giinde 1 Giinde 22 p Evet Hayir p
Cinsiyet 0.556 0.451 0.246
Kiz 5(42) 12(37) 1(17) 7(37) 5(42) 6(32) 12(32) 6(50)
Erkek 7(58) 20(63) 5(83) 12(63) 7(58) 13(68) 26(68) 6(50)
DTK siklig 0.156 <0.001 0.850
Hi¢ olmadi 1(8) 0 0 1(5) 0 0 1(2) 0
Nadiren 1(8) 8(25) 0 1(5)2 8(67)° 0a 6(16) 3(25)
oluyor
Ara sira 6(50) 14(44) 2(33) 10 (53) 3(25) 9(47) 17(45) 5(42)
oluyor
Sik sik oluyor 4(34) 10(31) 4(67) 7(37) 1(8) 10(53) 14(37) 4(33)
AGS sikligh 0.211 0.118 0.812
Olmadi 3(25) 12(38) 0 5(26) 7(59) 3(16) 12(32) 3(25)
Nadiren 7(58) 12(38) 5(83) 8(42) 4(33) 12(63) 18(47) 6(50)
oluyor
Ara sira 2(17) 3(9) 1(17) 4(21) 1(8) 1(5) 5(13) 1(8)
oluyor
Sik sik oluyor 0 5(15) 0 2(11) 0 3(16) 3(8) 2(17)
Stroke 0.113 0.573 0.607
Olmayanlar 12(100) 23(72) 5(83) 17(89) 8(67) 15(79) 31(82) 9(75)
Olanlar 0 9(28) 1(17) 2(11) 4(33) 4(11) 7(18) 3(25)
Kan
transfiizyon
stkligi 0.726 0.042 0.563
Hig¢ olmadi 1(9) 2(6) 1(16) 02 0 4(21)° 2(5) 2(17)
Oldukga nadir 4(33) 16(50) 3(52) 7(36) 7(58) 9(48) 19(50) 4(33)
Ara sira 4(33) 8(25) 1(16) 6(32) 2(17) 5(26) 10(26) 3(25)
Sik sik 3(25) 6(19) 1(16) 6(32)2 3(25) 1(5)° 7(19) 3(25)

p: Ki-Kare test
ave b birbirinden anlamli derecede farkli olan oranlari ifade eder (p<0.05)
OHH: Orak hiicre hastaligi, DTK: Damar tikayici kriz, AGS: Akut goglis sendromu
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Tablo 2. DTK siklig1 ile hastalarda gelisen agiz, dis ve ¢enede agri, sebepsiz dis agrisi, dislerini
gicirdatma ve parestezi siklig1 arasindaki iliski

DTK sikhig1 n(%)
Hi¢ olmadi Nadir Ara sira Siksik p

DTK esnasinda agiz, dis, cenede agri 0.137
Hi¢ olmadi 1(100) 5(63) 17(73)  8(44)

Nadir 0 0 2(9) 4(22)
Ara sira 0 2(25) 1(4) 6(33)

Sik sik 0 1(12) 3(14) 0

DTK esnasinda alt dudakta parestezi 0397
Hi¢ olmadi 1(100) 7(88) 22(96)  14(78)

Nadir 0 1(12) 1(4) 1(5)

Ara sira 0 0 0 3(17)
Sebepsiz dis agrilari sikligi 0.914
Hi¢ olmadi 1(100) 5(63) 13(57) 12(66)

Nadir 0 1(12) 6(26) 3(17)

Ara sira 0 1(12) 3(13) 3(17)

Sik sik 0 1(12) 1(4) 0

Diglerini gicirdatiyor mu? 0581
Evet 0 1(12) 3(13) 5(28)

Hayir 1(100) 7(88) 20(87) 13(72)

p:Ki-Kare test
DTK: Damar tikayici kriz

Hastalarin ebeveyn egitim diizeyi
degerlendirildiginde 26’simin ilkokul (%52),
altisinin (%12) ortaokul, 11’inin (%22) lise
ve yedisinin (%14) lisans mezunu oldugu
saptandl. 28 (%56) ebeveyn OHH'nin agiz,
dis ve ¢ene saghgina etkisi oldugunu
belirtirken, bunlarda 24%inin (%86)
ankette verdigi cevaplar dogru olarak
degerlendirildi. Ebeveynin OHH'nin agiz, dis
ve cene sagligina etkisi ile ilgili soruya
verdigi dogru cevaplar; 15’inin (%63) dis
curigi, dordii (%17) gene agrisy, ikisi (%8)
dis ve ¢enede sekil bozuklugu, ikisi (%8)
dislerde renk degisikligi, bir kisinin (%4) ise
cenede uyusma gelistigi seklindeydi.
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Ankette OHH'nin agiz, dis ve ¢ene saghigina
etkisi oldugunu belirten ancak dogru cevap
veremeyen dort (%16) ebeveynin, ikisi
bulgularin neler oldugunu bilmedigini
belirtirken diger iki ebeveynin ise soyledigi
bulgu (dis etinde renk degisikligi) dogru
degildi. OHH'nin agiz, dis ve ¢ene saglifina
etkisi ile ilgili ebeveynlerin bilgi diizeyleri
ile egitim dilizeyleri arasinda istatistiksel
anlamhi  bir iliski bulunmadi. Ayrica
ebeveynin egitim diizeyi ile dis hekimine
gitme, dis fircalama, dis tedavisi almis olmak
arasinda da anlaml iliski saptanmadi (Tablo
3).
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Tablo 3. Annelerin egitim diizeyi ile hastaligin dis saghgina etkileri ile ilgili tutumlan ve
cocuklarinin dis hekimine gitme, dis fircalama, dis tedavisi almis olmasi arasindaki iliski

Ebevyn egitim diizeyi n(%)

ilkokul Ortaokul Lise Lisans p
OHH’nin ¢ene ve dis saghgina etkisi 0.366
var mi?
Evet 14(54) 4(67) 8(73) 2(28)
Hayir 9(15) 2(33) 2(18) 5(72)
Bilmiyorum 3(11) 0 1(9) 0
OHH’nin ¢ene ve dis saghgina etkileri 0.151
ile ilgili bilgi diizeyi
Dogru bilgiye sahip olanlar 13(50) 2(33.3) 7(64) 2(28)
Kismen bilgisi olanlar 1(4) 2(33.3) 1(9) 0
Dogru bilgiye sahip olmayanlar 12(46) 2(33.3) 3(27) 5(72)
Dis fircalama sikligi 0.130
Fir¢alamiyor 10(38) 2(33) 5(45.5) 2(29)
Giinde 1 kez 8(31) 3(50) 1(9) 0
Giinde 22 kez 8(31) 1(17) 5(45.5) 5(71)
Dis hekimine gitme sikligi 0.215
Hi¢ gitmedi 6(23) 2(33) 2(18) 2(28.5)
Yilda 1 kez 17(65) 4(67) 8(73)  3(43)
Yilda 22 kez 3(12) 0 1(9) 2(28.5)
Dis tedavisi olmus mu? 0.860
Evet 21(80) 4(67) 8(72) 5(71)
Hayir 5(20) 2(33) 3(28) 2(29)

p:Ki-Kare test
OHH: Orak hiicre hastaligi

Tartisma

OHH diinya capinda ve iilkemizde
gorilme sikhigr ve tasiyicihigr yiiksek olan,
multidisipliner takip gerektiren, kronik
sistemik bir hastaliktir. OHH’da hastaligin
seyrini DTK’lar belirler. DTK sirasinda
kiiciik damarlar ve kapillerde kan akiminin
bloke olmasi ile baslayan siire¢ sonrasinda
da reperflizyon hasari ile devam eder ve
beyin, bobrekler, akcigerler, kemikler ve
kardiyovaskiiler sistemde dahil olmak tizere
bir ¢cok sistemde doku hasarlari gelisebilir.**

Kas iskelet sistemi etkilerin en fazla
gorildigl sistemdir. Bu etkiler arasinda
osteonekroz/avaskiiler nekroz, osteomyelit
ve septik artrit ve kiiciik cocuklarda el ve
ayaklarda goriillen metatars/metakarp ile
proksimal falanks tutumu ile seyreden
daktilit sayilabilir.*® Yaygin kemik agrilari
disinda kraniyofasiyal kemikleride iceren
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iskelet anomalileri de zamanla gelisebilir.
Literatiirde OHH hastalarinda en sik goriilen
kraniyofasiyal kemik anomalileri maksiller
cikinti, geri cekilme ve genis trabekiiler
kemik  olusumudur.*® Hastalarimizin
hicbirinde  hastalarin  gorintstni ve
ozgivenini  etkileyecek  belirgin  bir
kraniyofasiyal anomali yoktu.

OHHnin en sik karsilasilan ve
komplikasyonlarindan  sorumlu tutulan
klinik bulgusu, akut agrili krizlerdir. Agrinin,
mikrodolasimin tikanmasi ve kemik iligi
vaskiilaritesinde infarkt sonrasi salinan
inflamatuvar mediatorlerin afferent sinir
liflerini uyarmasl ile olustugu
diistintilmektedir. Agri, en sik ekstremiteler,
sirt ve goglis bolgesinde daha nadiren yiiz
kemikleri, dislerde olmak {lizere viicudun
herhangi bir yerinde baslayabilir.’” Agn
degerlendirilirken bu bolgeler arasinda
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ozellikle yiiz kemikleri ve disleri iceren
kraniyofasiyal bolge hem hastalar hem de
Klinisyen tarafindan genellikle goz ardi
edilmektedir. Oysaki OHH hastalarinin
orofasiyal agr1 sikliginin arastirildigi bir
calismada hastalarin %49’ unda mandibular
ve maksiller agr1 oldugunu ve bunlarin
%68’inde agriya neden olabilecek herhangi
bir dis problemi olmadig tespit edilmis.®
Biz de literatiirle uyumlu olarak Krizler
esnasinda hastalarimizin %38’inde
orofasiyal agr1 oldugunu ancak bunlarin
%37’sinde  dis problemi olmadigin,
%32’sinde ise agriya eslik eden alt dudakta
parestezi de oldugunu saptadik.

OHH’l1 hastalar, dis enfeksiyonlar1 da
dahil olmak {izere enfeksiyonlar acisindan
genel popililasyona gore daha yiiksek risk
altindadir.® OHH hastalarinda artan
enfeksiyon riski, otosplenektominin yani
sira kriz sirasinda olusan ¢ok sayida orak
eritrosit nedeniyle makrofajlarin enfeksiyon
etkenine karsi normal sekilde islev
gorememesi, notrofillerin adezyon,
migrasyon ve bakterisidal fonksiyonlarinin
etkilenmesinden kaynaklanmaktadir.?°
Enfeksiyon, orak hiicre krizininen yaygin
tetikleyici olayidir. Bunun bir kismini
olusturan dis enfeksiyonlar1 da acil servise
sik basvuru ve hastaneye yatis gerektirecek
olan orak hicre krizlerinitetiklemekten
sorumlu olabilir. Bu nedenle herhangi bir
potansiyel oral enfeksiyon kaynagi ortadan
kaldirilmali ve oral enfeksiyonlar agresif bir
sekilde tedavi edilmelidir.?® Arastirmalar
genc¢ yasta verilen profilaktik antibiyotik
tedavisinin dis ciiriiklerine karsi koruyucu
olup olmadigi konusunda tartismal
sonuclar ortaya koymaktadir. Fukuda ve
ark.?* OHH hastalarinda uzun siireli
penisilin profilaksisinin mutans streptokok
(MS) edinimini geciktirdigini ve bunun da
antibiyotik tedavisi sirasinda
sut dislerinde daha diisiik c¢liriik oram ile
sonuclandigini belirtiyorlar. Sonuglar net
olmadigindan antibiyotik profilaksisinin
OHH'l1 ¢cocuk ve eriskinlerde dis ciirtiklerine
etkisi ile ilgili yeni calismalara ihtiyag
duyulmaktadir.

Koruyucu bakim ve titiz agiz hijyeni,
cesitli nedenlerle OHH'lh hastalar icin son
derece 6nemlidir. Bizim anket calismamizda
da OHH’da dis fircalamanin damar tikayici
agrili krizlere ve kan transfiizyon ihtiyacina
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OHH; ebeveyn bilgi diizeyi

etkisi oldugunu saptadik. Bu da agiz, dis
sagliginin korunmasinin hasta i¢in 6nemli
oldugunu gostermektedir. OHH, yasam
boyu kapsamli bakim gerektirir. Bu nedenle
hasta bireyin ve ona primer bakim veren
ebeveynin  egitimi, OHH'lF  cocuklarin
ilerleyen donemlerde yasam Kkalitesini
iyilestirmek, hastaligin  morbidite ve
mortalitesini azaltmak icin 6nem arz
etmektedir. Bu anlamda anket sonug¢larimiz
ebeveynlerden sadece %56’sinin hastaligin
ag1z-dis saghgin etkiledigini ve bu bolgede
komplikasyon gelisebilecegini  bildigini
gosterdi. Bu durum hastalarin %24’{iniin
daha 6nce dis hekimine hi¢ gitmemis olmasi
ile desteklenmektedir. Bu sebeple klinisyen
(hematoloji uzmani) tarafindan, hasta ve
ailesine OHH’da agiz, dis ve ¢ene sagliginin
onemi anlatilmali ve hasta takipleri
esnasinda dis hekimine de
yonlendirilmelidir. Hastalarin en az 6 ayda
bir periyodik dis muayenesinin yapilmas;i,
evde agiz ve dis saglig1 hijyenini saglamasi
gerekmektedir.?3

OHH'l pediyatrik hastalarin dis
tedavisi 6ncesinde, OHH'nin ciddiyeti,
kullandigr  ilaglar  (steroid  olmayan
antienflamatuar ilaglar dahil), hastalikla
iliskili splenektomi, kanama bozukluklari,
bobrek sorunlari, bliylime bozuklugu ile
DTK sikligi ve komplikasyonlarini igeren
kapsamli bir tibbi 6ykii alinmahdir. 2%*
Hastalarin dental tedaviyle krizlerinin
tetiklenebilecegi korkusu ile dis hekimligine
basvuru ve tedavi ihtiyaclarini ertelenmesi
gibi endise verici sorunlar1 hekim, hasta ve

ebeveyn arasindaki diyalog ile
coziimlenmelidir.
Sonug¢

Sonu¢ olarak; OHH'da erken
donemde hem takip eden hematoloji uzmani
hem de dis hekimi tarafindan agiz sagliginin
ve hijyeninin éneminin hastaya anlatilmasi
ile siki bir agiz saghgr koruyucu plan
uygulanmasi 6nerilmektedir. Bu baglamda
OHH'li hastalann yo6netmek i¢in tip, dis
hekimligi ve psikososyal profesyoneller
arasindaki isbirligini de iceren
multidisipliner bir yaklasima ihtiya¢ vardir.

Calismanin Kisithiligy,; bir anket ¢alismasi
olmast nedeniyle OHH hastalarimiza
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yapilmis olan dis tedavileri ile ilgili verilerin
ebeveynin beyanina dayanilarak toplanmis

olmasidir.
Yazar Kkatkisi;; Verilerin  toplanmasi,
makalenin  yazilmasi: FK; Calismanin

dizaynyi, literatiir katkisi: MY.

Cikar catismasi; Yazarlar kendi aralarinda
cikar catismasi olmadigini taahhiit eder.
Mali destek: Calisma biitcesi i¢cin herhangi
bir kurumdan mali destek alinmamistir
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