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Giris

Orak hiicreli anemi (OHA), hemoglobinin (oksijen taslyici protein) anormal-
ligi sonucu eritrositlerin orak seklini almasiyla olusan otozomal resesif kalitim
gosteren genetik bir hastaliktir. Orak hiicreli anemi, hemoglobinopatiler arasin-
da en sik gorilenlerden biridir. OHA terimi hemoglobin S’ i (HbS) homozigot du-
rumda tastyan kisiler icin kullanilirken, HbS’ yi ek olarak diger hemoglobinlerle
birlikte tasiyan hastalardaki tabloya oraklasma sendromlari denilmektedir (1).

Ulkemizdeki taramalarda genetik olan OHA hastaliginin bazi illerde yiiksek
oranlarda oldugu gorilmustir. Bu iller Mersin, Hatay ve Adana gibi gliney ille-
rimiz olup, buralarda OHA hastaligi ve tasiyiciligi daha yiiksektir (2). Ulkemizde
bulunan hemoglobin S orani %0,03’ tiir (3). Cukurova bolgesinde OHA tasiyiciligi
%8,2 civarindadir (4).

HbS molekil, tek nokta mutasyonu ile B globin zincirinin 6. pozisyonundaki
glutamik asitin, valin ile yer degistirmesi neticesinde ortaya ¢ikmaktadir. Eritro-
sitler ortamda oksijen miktari az oldugu zaman sekil degisikligine ugrayarak orak
seklini alirlar. Vicuda oksijen tasimak ve karbondioksiti akcigerlere tasimakla
gorevli eritrositler orak seklini aldiklari igin yeterince oksijen tasiyamazlar. Erit-
rositlerin orak seklini almasi sonucu kanin akiskanlhgi azalir. HbS molekuliiniin
oksijenini birakmasi sonucu ¢6zUinlrligl azalir, bunun sonucunda da viskozite-
si artmaktadir (5). Buna bagh olarak hipoksi ve kii¢lik damar tikanikhigi olusur.
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23. Bolum Anemiye Multidisipliner Yaklagim

Sonug¢

Orak hiicre hastaligi kronik bir hastalik olmasina ragmen akut kriz tablolari da

gorilebilmektedir. Akut krizler hayati risk olusturabilir. Akut krizlerin tedavisinde
ise; oksijen, IV sivi replasmani, antibiyotik, analjezik, bronkodilatér, kan trans-
flizyonu ve hidroksitire uygulanir.
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