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ABSTRACT 

Used correctly, transfusions can prevent organ damage and save the lives of patints with sickle 
cell disease. Used unwisely, transfusion therapy can result in serous complications. Transfusions 
are indicated for either episodic events triggered by an acute complication or a necessary medical 
intervention. In contrast to these episodic indications, some clinical problems require long-term 
suppression of circulating sickle cells. Chronic transfusion therapy may be warranted for the 
primary prevention of stroke and prevention of stroke recurrence. It may also be used to treat 
chronic debilitating pain, pulmonary hypertension, chronic heart failure,  and anemia associated 
with chronic renal failure.  
The choice of several methods, such as simple transfusion, exchange transfusion, and 
erythrocytapheresis, depends on the spesific requirements of the patient and available resources.  
Erythrocytapheresis is a method of automated red   blood cell exchange recently reported to be 
effective in stabilizing or reducing iron overload for chronically  transfused sickle cell patients. 
Because the body has no physiological mechanism to actively excrete excess iron, repeated blood 
transfusions lead to increased body iron burden, including iron deposition into  the liver, heart and 
endocrine organs. The 3 available chelators for treating iron overload have different densities. 
These are desferrioxamin, deferipron, and deferasirox. 
 
G�R�� 

Orak hücreli anemili (OHA) hastalarda do�ru olarak uygulanan transfüzyon tedavileri ya�am 
süresini uzatmakta ve organ hasarı geli�imini önlemektedir. Gereksiz transfüzyonların hafiften a�ıra 
kadar çe�itli komplikasyonlara yol açaca�ı akıldan çıkarılmamalıdır  (1-3).  
OHA’lı hastalarda transfüzyon basit transfüzyon ve kan de�i�imi �eklinde yapılabilmektedir. 
Uygulanacak olan transfüzyon  seçene�i hastanın klinik durumuna ve olanaklara  göre 
seçilmektedir. Basit transfüzyonlar kan vizkositesini arttırır. Kan de�i�imi ise vizkozite artı�ına ve 
volüm yüklenmesine yol açmadan aneminin semptomlarını düzeltmektedir. Kan de�i�imi aynı 
zamanda transfüzyona ba�lı demir yüklenmesi riskini de azaltmaktadır. Kan de�i�imi manuel 
olarak yapılabildi�i gibi otomatize olarak aferez cihazı ile eritositaferez �eklinde de yapılmaktadır. 
Ancak daha yüksek maliyete sahip olması, daha çok sayıda donör gereksinimi ve intravenöz 
kateter kullanımını gerektirmesi dezavantajlarıdır (4-6).  
 Transfüzyon için orak hücreli anemi ta�ıyıcısı olmayan donörlerden hazırlanmı�, lökosit filtrasyonu 
yapılmı� ve ı�ınlanmı� eritrositler kullanılmalıdır. Transfüzyon sonrası Hct %36 ve daha az olacak 
�ekilde ayarlanmalıdır. Daha yüksek Hct de�erleri vizkozite artı�ına yol açaca�ı için 
önerilmemektedir. Transfüzyon ile kanın oksijen ta�ıma kapasitesi artmakta ve orakla�mı� 
eritrositlerin oranı azalmakta ve klinik olarak dokularda mikrovasküler perfüzyon artmaktadır ( 1) .  
Transfüzyonlar komplikasyonların tedavisi veya stabilizasyonunu sa�layan akut epizodik 
transfüzyonlar ve gelecekteki komplikasyonlardan korunmayı sa�layan kronik proflaktik 
transfüzyonlar olmak üzere iki kategoriye  ayrılır( 2)  .  
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EP�ZOD�K TRANSFÜZYONLAR 

 

A�ır Anemi Tedavisi 

A�ır anemili hastalarda basit transfüzyon yapılması önerilmektedir. En sık görülen akut anemi 
nedenleri aplastik kriz, hiperhemolitik kriz ve splenik sekestrasyon krizidir. Splenik sekestrasyon 
krizi olan hastalarda basit transfüzyon ile hızla volüm açı�ının yerine konması ve dokulara oksijen 
ta�ınması sa�lanmalıdır.   
A�rı atakları ve di�er nedenler ile hastaneye yatırılması gereken hastalarda hemoglobin düzeyi 
yatı� de�erinin altına dü�ebilir. E�er hasta stabil ve retikülosit de�eri yüksek ise transfüzyondan 
kaçınılmalıdır. Kalp yetmezli�i, hipotansiyon, solunum sıkıntısı durumlarında transfüzyon gereklidir. 
Bu semptomlar genellikle akut hastalık durumlarında hemoglobin 5 gr/dL altına dü�tü�ünde 
görülür. Akut olaylarla ba�lantılı olan hemoglobin dü�ü�lerinde hastalar kardiovasküler kollaps 
nedeni ile ex olabilece�i akıldan çıkarılmamalıdır. Bu nedenle bu hastalar yakın takip edilmelidir( 1-
6).    
 
OHA’de Ani Geli�en A�ır Komplikasyonlarda Transfüzyon 

OHA’de ölüm nedenleri akut gö�üs sendromu, inme, sepsis ve çoklu organ yetmezli�i olup bu 
durumlar sıklıkla hemoglobin dü�ü�ü ile birliktedir. Transfüzyonlar doku oksijenasyonunu ve 
perfüzyonunu düzeltmekte ve vazo-oklüzyonu azaltmaktadır. Hayatı tehdit eden bu gibi durumlarda 
yapılmı� kontrollü klinik çalı�malar olmamakla birlikte tıbbi yakla�ım klinik gözlemlere dayanır. 
Ancak yapılan bazı çalı�malarda çoklu organ yetmezli�i olan hastalarda agresif transfüzyon 
rejimlerinin organ fonksiyonlarını ve ya�am süresini düzeltti�i gösterilmi�tir. Yukardaki durumlarda  
amaç  Hb S düzeyini %30’un altında tutmaktır (1-6). 
 
Cerrahi Öncesi hazırlık 

OHA Preoperatif Transfüzyon Grubunun yaptı�ı çok merkezli bir çalı�mada Hb 10 gr/dL düzeyinde 
olacak �ekilde yapılan basit transfüzyon ile Hb S’i %30’un altında tutacak kan de�i�imi arasında, 
operasyon sonrası görülen komplikasyonlar açısından farklılık saptanmamı�tır. Ancak kan de�i�imi 
yapılan grupta transfüzyon ile ba�lantılı komplikasyonlar daha fazla görülmü�tür.  Genel anestezi 
gerektirmeyen küçük cerrahi giri�imler için, giri�imler öncesinde hastaların  transfüzyon ihtiyacı 
yoktur.  Komplike olmayan Hb SS’li çocuk hastalara  dü�ük-orta riskli operasyon öncesinde 
hasaların hemoglobinini 10 gr/dL olacak �ekilde basit transfüzyon önerilir. Uzun süre anestezi 
alması gereken kolesistektomi, açık kalp ameliyatı ve eklem replasmanı gibi yüksek riskli 
operasyon yapılması gereken ve ba�langıç hemoglobin de�eri yüksek olan  ve pulmoner 
fonksiyonları bozuk olan hastalarda ise Hb S düzeyini %30’un altında tutacak �ekilde kan de�i�imi 
önerilir ( 7).  
 
KRON�K TRANSFÜZYON TEDAV�S�  

Kronik transfüzyon tedavisinde amaç, OHA’nde geli�en veya geli�ebilecek olan a�a�ıdaki 
indikasyonlara göre Hb S düzeyini  %30-50 arasında tutmaktır. Transfüzyonlar her 3-4 haftada bir 
tekrarlanır. Basit transfüzyon yapılabilmesine ra�men eritrositaferez veya kan de�i�imi  yapılarak 
demir yüklenmesi de azaltılabilir.  Bu indikasyonlar; 
a.�nmenin önlenmesi (Primer, tekrarlayan veya proflaktik) 
b.Pulmoner hipertansiyon ve kronik akci�er hastalı�ı 
c. Vital organ yetmezli�i 
d. Kronik, tedaviye yanıtsız dirençli a�rı 
e.Kronik renal yetmezlik ile ba�lantılı anemi(1-6)   
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TARTI�MALI  END�KASYONLAR 

 
Akut priapism tedavisi 

Akut priapism tedavisinde kan transfüzyonu, özellikle kan de�i�imi yapılması önerilmektedir. Ancak 
klinik yanıtlar de�i�kenlik göstermektedir. Tekrarlayan priapism atakları impotansa yol açabilir. Bu 
hastalara Hb S düzeyini %30 altında tutacak �ekilde kronik transfüzyon koruyucu olarak yapılabilir. 
Bu programların süresi kısıtlı olup 6-12 ay sonunda hasta de�erlendirilmelidir ( 1-6)  .   
 

Radiokontrast madde infüzyonuna hazırlık  

Geçmi� dönemlerde hipertonik radiokontrast maddelerin kullanımı orakla�maya ba�lı 
komplikasyonlara yol açmı�tır. Bu giri�imler öncesi transfüzyon uygulaması komplikasyonları  
azaltmı�tır. Ancak günümüzde gadolinium gibi hipertonik ve iyonik olmayan radiokontrast 
maddelerin kullanımı bu komplikasyonları azaltmı�tır. Transfüzyon gereksinimini ortadan kaldırmı�tır 
(1-6)  . 
 
Gebelik 

Gebelikte transfüzyon indikasyonları kesin indikasyonlar ve tartı�malı indikasyonlar olmak üzere 
ikiye ayrılabilir: 
 
1. Kesin indikasyonlar : Kardiak veya solunum yetmezli�i ile birlikte olan anemi 
2. OHA’ye ba�lı a�ır komplikasyonların varlı�ı 

a. Sezaryen öncesi 
b. Dirençli preeklampsi 

3. Tartı�malı indikasyonlar: A�rılı kriz sıklı�ında artı� 
a. Daha önceki gebelikte OHA’ye ba�lı komplikasyon öyküsü olması, çoklu  gebelik ( 1-6)     

 
Bacak ülserleri  

Alt ekstremitede özellikle iç malleol düzeyinde bulunan bacak ülserlerinin tedavisinde transfüzyon 
faydalı olmakla birlikte bu konuda yapılmı� kontrollü çalı�malar yoktur. Konservatif tedavinin 
yetersiz oldu�u durumlarda transfüzyon önerilmektedir ( 1-6).  
Kronik anemi, komplike olmayan a�rılı kriz, enfeksiyonlar, genel anestezi gerektirmeyen minör 
cerrahiler ve aseptik nekroz durumlarında transfüzyon önerilmemektedir ( 1). 
 
OHA’de Demir Yüklenmesi ve �elasyon Tedavileri 

OHA’li hastalarda inefektif eritropoez daha az görülmesi nedeni ile tekrarlayan transfüzyonlar 
olmadan demir birikimi geli�mez. Ancak OHA’li hastalarda transfüzyon tedavileri giderek artan 
oranlarda kullanılmaya ba�lanmı�tır. Vücutta biriken demirin atılımını sa�layacak fizyolojik bir 
mekanizma olmaması nedeni ile  tekrarlayan transfüzyonlar sonucunda vücut demir yükü artacak 
ve di�er transfüzyonel hemosiderozis durumlarında oldu�u gibi karaci�er, kalp ve endokrin 
organlarda demir birikimi olacaktır (8-11).  
OHA’de demir yüklenmesi açısından talasemi ile kar�ıla�tırıldı�ında benzerlikler yanı sıra farklılıklar 
da bildirilmi�tir. Tekrarlayan transfüzyon yapılan %10-20 kadar OHA’li hastada transfüzyon sayısı 
artı�ı ile birlikte serum ferritin de�eri ve karaci�er demir konsantrasyonunda artı� gösterilmi�tir. 
Ferritinin bir akut faz reaktanı oldu�u ve karaci�er hastalı�ı, inflamasyon ve C vitamini eksikli�inde 
düzeylerinde de�i�iklik olabilece�i unutulmamalıdır. Ferritin düzeyleri vazo-oklüzif krizden yeterli 
süre sonrasında kontrol edilmelidir. Bu nedenlerle ferritinin demir yükünü de�erlendirilmesinde 
tahminsel de�eri OHA’li hastalarda talasemili hastalardan daha dü�üktür. (11-13). 
Karaci�er biyopsisi demir yüklenmesi tanısında en güvenilir ve do�ru olan metodtur. Ancak biyopsi 
materyalinin yeterli miktarda alınması gereklidir. Biyopsi materyali 0.4 mg kuru karaci�er 
a�ırlı�ından küçük örneklerde demir daha yüksek bulunabilir.  SQUID (Super conducting quantum 
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interference device) metodu karaci�er demir yo�unlu�unu güvenilir olarak ölçen invazif olmayan 
bir testtir. Ancak pahalı ve uygulamasının güç olması kullanımın kısıtlamaktadır. Magnetik rezonans 
görüntüleme ve bilgisayarlı tomografi demir yükünün gösterilmesinde yardımcı olabilir (14,15). 
OHA ve talasemili hastalar aynı miktar transfüzyonla aldıkları demir yükleri ile benzer oranda 
karaci�er demir birikimi ve karaci�er fibrozis riski göstermektedir. Ancak OHA’li hastalarda di�er 
transfüzyonel demir yüklenme durumlarından farklı olarak kalpte daha az demir birikimi oldu�u 
gösterilmi�tir. Bunun nedeni OHA’li hastalarda daha dü�ük (NTBI) transferrine ba�lı olmayan 
serbest demir düzeyi olabilece�i dü�ünülmektedir. Bu yüzden kardiak demir yüklenme riski 
OHA’de talasemiden daha az oldu�u, karaci�er fibrozisi ve siroz riskinin benzer oldu�u bildirilmi�tir 
(8,9,11).  
Transfüzyon sıklı�ı OHA’de talasemiden farklı olarak daha azdır. Basit transfüzyon yerine kan 
de�i�iminin kullanılması da  bu hastalarda demir dengesini sa�lamada daha dü�ük dozda 
�elasyon tedavisi gerektirecektir (8).  
�elasyon tedavisinin amacı organizmayı artan demir yükünün zararlı etkilerinden korumaktır. 
�elasyon tedavisine karaci�er demiri 7 mg/g kuru karaci�er a�ırlı�ının üzerinde ba�lanması 
önerilmektedir. Uygulanan transfüzyon miktarı 120 cc eritrosit/vücut a�ırlı�ı üzerinde oldu�u 
durumlarda ve  ferritin düzeyi 1000 ng/mL üzerinde oldu�u durumlarda ba�lanması önerilmektedir. 
(9,10,16) 
Demir �elasyonu için günümüzde kullanılan üç demir �elatörü bulunmaktadır . 
Desferrioxamin (DFO)  (Desferal�, Novartis) 1976 yılından itibaren demir �elasyon tedavisinde 
güvenle kullanılmaktadır. Kimyasal yapısı Streptomyces pylosustan üretilen trihydroxamic asittir. 
DFO oral olarak absorbe edilmez ve yarı ömrü çok kısadır. Bu nedenle parenteral olarak 
uygulanmalıdır (17,18). 
Demirin �elasyon için 6 koordinasyon bölgesi bulunmaktadır. DFO hekzadentate bir demir 
�elatörüdür. Bir DFO molekülü, bir demir atomunun 6 koordinasyon bölgesinin tamamını 
ba�layarak stabil demir �elatör kompleksi olu�turur (18-19).  
DFO 40 mg/kg/gün ve 8-12 saatlik cilt altı infüzyon ile haftada 5-7 gün uygulanmalıdır. �nfüzyon 
bölgesinde geli�en a�rı, kızarıklık ve ka�ıntı gibi lokal reaksiyonlar en sık olarak görülen yan etkidir. 
Bu lokal problemler DFO konsantrasyonu azaltılarak önlenebilir. DFO kullanan olgular görsel ve 
i�itsel yan etkiler nedeni ile de�erlendirilmelidir. Alerjik reaksiyonlar, enfeksiyon riskinde artı�,  
büyüme gerili�i DFO’nin di�er yan etkileridir (18-22).  
Deferipron (DFP) (Ferriprox�, ApoPharma) 1987 yılında klinik çalı�malarda kullanılmaya 
ba�lanmı�tır. Bidendate bir demir �elatörüdür. Bir demir atomunun 6 koordinasyon bölgesinin 
ba�lanması için 3 DFP molekülü gerekir. Demir �elasyon tedavisinde etkili oldu�u talasemi majorlü 
hastalarda gösterildikten sonra OHA’li hastalarda da çalı�malar yapılmı�tır. DFP’un OHA 
hastalarda da �elasyon tedavisinde etkili oldu�u bildirilmi�tir. �lacın 75 mg/kg/gün 3 dozda 
verilmesi önerilmektedir. (23-25) 
DFP’nun en sık görülen yan etkisi idrar rengini kırmızıya boyamasıdır. Agranülositoz, ve nötropeni 
DFP’nun en önemli yan etkisidir. Bu nedenle DFP kullanımı sırasında 7-10 gün aralarla hemogram 
kontrolü yapılmalıdır. Karaci�er fonksiyon testlerinde geçici dalgalanmalar, bulantı, kusma, artralji 
ve artrit görülebilen di�er yan etkilerdir (23-25). 
DFP ve DFO’nin önce talasemi majorlü hastalarda birlikte kullanılmı�tır. Tsironi ve arkada�ları s-� 
talasemili a�ır kalp yetmezli�i ve karaci�er fonksiyon bozuklu�u olan bir hastada DFP ve DFO’nin 
birlikte kullanımını bildirmi�lerdir Bu hastada kombine tedavi sonrasında kalp ve karaci�er 
fonksiyon bozuklu�unda belirgin düzelme görülmü�tür (26). 
Deferasirox (Exjade �, Novartis) transfüzyonel demir yüklenmesinin tedavisi için geli�tirilmi� olan 
oral kullanılan demir �elatörüdür. Yapılan çalı�malarda OHA’li hastalarda da deferasirox’un 
güvenilir ve etkin bir demir �elatörü oldu�u bildirilmi�tir (27-29). 
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Deferasirox tridendate bir demir �elatörüdür. Bir demir atomunun 6 koordinasyon bölgesinin 
ba�lanması için 2 deferasirox molekülü gerekir. Günde tek doz kullanılması 24 saat yeterli etkinlik 
sa�lar. Önerilen günlük doz 20 mg/Kg/gündür (27-29).  
Serum kreatinin düzeylerinde ılımlı, progresif olmayan bir artı� görülmekle birlikte genellikle serum 
kreatinin düzeyleri normal sınırlarda kalmı�tır. Bulantı, kusma, karaci�er fonksiyon testlerinde 
bozulma ve ciltte döküntü görülebilen di�er yan etkilerdir. Çok nadir olguda lens opasitesi ve i�itme 
kaybı bildirilmi�tir (27-29).  
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