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Giriş

Orak hücreli anemi (OHA), hemoglobinin (oksijen taşıyıcı protein) anormal-
liği sonucu eritrositlerin orak şeklini almasıyla oluşan otozomal resesif kalıtım 
gösteren genetik bir hastalıktır. Orak hücreli anemi, hemoglobinopatiler arasın-
da en sık görülenlerden biridir. OHA terimi hemoglobin S’ i (HbS) homozigot du-
rumda taşıyan kişiler için kullanılırken, HbS’ yi ek olarak diğer hemoglobinlerle 
birlikte taşıyan hastalardaki tabloya oraklaşma sendromları denilmektedir (1).

Ülkemizdeki taramalarda genetik olan OHA hastalığının bazı illerde yüksek 
oranlarda olduğu görülmüştür. Bu iller Mersin, Hatay ve Adana gibi güney ille-
rimiz olup, buralarda OHA hastalığı ve taşıyıcılığı daha yüksektir (2). Ülkemizde 
bulunan hemoglobin S oranı %0,03’ tür (3). Çukurova bölgesinde OHA taşıyıcılığı 
%8,2 civarındadır (4).

HbS molekülü, tek nokta mutasyonu ile β globin zincirinin 6. pozisyonundaki 
glutamik asitin, valin ile yer değiştirmesi neticesinde ortaya çıkmaktadır. Eritro-
sitler ortamda oksijen miktarı az olduğu zaman şekil değişikliğine uğrayarak orak 
şeklini alırlar. Vücuda oksijen taşımak ve karbondioksiti akciğerlere taşımakla 
görevli eritrositler orak şeklini aldıkları için yeterince oksijen taşıyamazlar. Erit-
rositlerin orak şeklini alması sonucu kanın akışkanlığı azalır. HbS molekülünün 
oksijenini bırakması sonucu çözünürlüğü azalır, bunun sonucunda da viskozite-
si artmaktadır (5). Buna bağlı olarak hipoksi ve küçük damar tıkanıklığı oluşur. 
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Sonuç

Orak hücre hastalığı kronik bir hastalık olmasına rağmen akut kriz tabloları da 
görülebilmektedir. Akut krizler hayati risk oluşturabilir. Akut krizlerin tedavisinde 
ise; oksijen, IV sıvı replasmanı, antibiyotik, analjezik, bronkodilatör, kan trans-
füzyonu ve hidroksiüre uygulanır.
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