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ABSTRACT 

The stroke is the most troublesome complication of sickle cell anemia. In our country, especially in  
the southern parts, HbS syndromes are more frequent than the other parts. In the Çukurova 
Region  which is called  for the cities of �çel, Antiochus, Adana, Mara� the frequency of HbS differs 
from 0.5% to 37%. The patients mostly have haplotype 19. They are white, have mild and severe 
courses and also suffers from cerebrovascular accidents about 5%.  Cerebral ultrasound or TCD 
may help the early diagnosis of possibility of stroke.  
 

G�R��  

HbS homozigotlu�u ile seyreden orak hücre anemisinde intrasellüler HbS konsentrasyonu %20ye 
ula�tı�ında eritrosit içi hemoglobin jel formuna dönü�ür, hücredeki yakamoz olayı yava�lar, HbS 
konsentrasyonu %40’a ula�tı�ında hemoglobin jel formundan polimerize olarak katı forma 
dönü�ür. Eritrosit polimerizasyonu eritrositin �eklinin bozulmasına , sonuçta klinik olarak hemolitik 
anemi, tekrarlayan a�rı atakları, organ iskemi ve infarktına ve daha ileri faz olarak  doku beslenme 
bozuklu�u sonucu stroka neden olur. Orak hücre hastalı�ında serebral infarksiyon oklüzif 
vaskülopati ile birliktedir. Ço�unlukla internal karotik arterin distal segmentlerini tuttu�u kadar 
serebral arterlerin proksimal orta ve anterior segmentlerini de tutar. Transkranyal ultrasonografi 
yapıldı�ında orak hücre hastalıklı bireyde serebral infarksiyon varlı�ı, stroke (inme)  riskinin en 
yüksek oldu�u durum olarak görülür. Periyodik ultrasaund muayeneleri ve selektif transfüzyon 
tedavileri ile stroku önlemede ilk adım ba�arılmı� sayılır32. Ülkemizde orak hücre anemisi (SCA) en 
sıklıkla  �çel, Adana, Hatay, Mara�’ı içine alan Çukurova Bölgesi’nde görülür 6, 15, 18.  Bölgemizde 
orak hücre anemili hastalar iki klinik gidi� örne�i gösterir. �lk grup hafif gidi�li, kriz sayısı olmayan 
veya ba�ka hastalıkların presipite etti�i durumlarda  kriz görülen ve kan gereksiniminin olmadı�ı 
hastalar grubudur. �kinci grup  ise  ya�amın erken ya�larından itibaren sık krize giren, kan 
transfüzyon gereksinimi olan  a�ır klinik gidi� gösteren gruptur. A�ır klinik gidi� Ço�unlukla 
kuzeybatı Afrika’da da görülen, benin tip de denilen haplotip 19’a sahiptirler, hastalar a�ır klinik 
seyirlidirler 4, 14, 15, 18, 21, 29. Hastalar asemptomatik periyottayken bile endotel de�i�ikleri, fibrin 
yıkım ürünleri (FDP) artımı söz konusu olabilir 14,18.  Orakla�mı� eritrositlerin damar içinde kan akımı 
sırasında endotele sürtünmesi sonucu, lezyona u�rayan endotelde trombüs olu�umu ve daha ileri  
olaylara zemin hazırlanır. �skemi ve infarkt varlı�ında hastalar için organlarda hayati önemde olaylar 
olu�abilir 8, 13, 16, 29. Orak hücre anemili çocuklar arasında en sık ölüm nedenleri arasında 
serebrovasküler olaylar % 12 sıklıkla dördüncü sıradadır32. Kötü sonuçlanan beyin akut infarktı 
çocukluk ya� grubunda %7 hastada olu�ur. Ya�amın ilk 20 yılında insidans %0.7 dir, en yüksek 
hızlara 5-10 ya�lar arasında ula�ır10. Çukurova Bölgesi’nde SCA’lı hastalarda stroke sıklı�ı 320 
hastada 25 yıllık izlemde %5 olarak bulunmu�tur19.  Stroke tek ba�ına izole bir olay olabilece�i gibi 
pnömoninin ilerlemesiyle, aplastik krizde, viral hastalıklarda,  a�rılı krizlerde,  priapizm ve 
dehidratasyon sonucu da olu�abilir 24. Stroku hazırlayan nedenlerin ba�ında intrakranyal arterlerin 
stenozu veya obstrüksiyonudur, genelde internal karotid arterde, sıklıkla proksimal orta serebral 
veya anterior serebral arterdedir. Patolojik olarak kronik orakla�mı� eritrositlerle damar endoteli 
hasarlanmasıyla intima ve düz kaslarda proliferasyon olu�ur. Lümen vasküler lezyonla daralabilir 



PROF.DR.YURDANUR KILINÇ 
 

 168 

veya tamamen oblitere olabilir. Bu durum akut orakla�mı� eritrositlerle hasarlanmı� damarda akut 
infarksiyona ba�lıdır. 
 

Klinik Belirtiler 

Infarktlar sonucu hemiparezi, konu�ma defektleri, fokal nöbetler, yürüme bozuklukları ensık 
semptomlardır. �ntrakranyal kanamalarda ise ani �iddetli ba�a�rısı, bazen boyun a�rısı ile 
birliktedir, vertigo, senkop, nistagmus, pitoz, meningismus, fotofobi vardır7. Cerrahi olarak tedavi 
edilebilecek hastaların saptanabilmesi için anjiografi yapılması �arttır. Hastada yeni nörolojik 
semptomların  de�erlendirilmesi için kriterler Adams tarafından belirlenmi�tir1.  
 
TANI 

1. Kan sayımı, retikülosit, sickling oranı. 
2. Bilgisayarlı tomografi 
3. Magnetik rezonans görüntüleme, 
4. Serebral arteriografi. 
5. Transkranyal Doppler(TCD) özellikle stroke riski olan asemptomatik olguların tanımlan-

masında yararlıdır. Adams ve arkada�ları anormal transkranyal Doppler ölçümleri olan 
olgularda stroke riskini %44 olarak belirtmi�lerdir2, 22, aynı zamanda MRI izlemde de erken 
tanıya yardımcıdır 20, 5. 

 
TEDAV� 
 

1- Kan De�i�imi 
Orak  hücre anemili hastada transfüzyon sa�altımında kan viskozitesi ana kavramdır. Viskozite 
artımı kan akımını sınırlar, basınç varlı�ında kan akımına kar�ı direnç olu�turur. Viskozitenin iki 
katına çıkartılması kan akım hızını  ve oksijen transportunun yarı yarıya dü�ürür. Aynı hemoglobin 
düzeylerinde, transfüzyon yapılmayan SCA hastasında viskozite transfüzyon yapılana göre daha 
yüksek viskozitededir. Deoksijene HbS içeren kanda viskozite , oksijene kandakine göre 10 kat 
daha  fazladır. Kardiak debi ve plazma volümü arttırılarak bir miktar kompensasyon sa�lanır31.  
Akut serebral infarktı olan SCAlı hastaya tedavide standart yakla�ım kan de�i�imi yapmakla ba�lar. 
Bu i�lem kötü perfüze olan alanlarda akut orakla�mayı sınırlar ve aynı zamanda hipertonik çözelti 
ile yapılacak arteriografi de komplikasyonları önler. Hastalarda hemostatik sistemlerde sapmalar 
klini�i a�ırla�tırabilir26,12 .Tedavi edilmemi� hastalarda mortalite hızı yakla�ık %20 kadardır, %70 
olguda atak 3 yıl içinde tekrarlar. Tedavi edilmemi� hastalarda , %70inden fazlasında kalıcı motor 
bozukluk  belirgin IQ defisiti görülür. Kan de�i�imi yapılan hastalarda motor fonksiyonlarda belirgin 
düzelme görülür. Ba�langıç kan de�i�iminden sonra, idame transfüzyon programı uygulanmalıdır. 
Uzun süreli transfüzyonların strokda mortalite ve morbidite üzerine etkisi büyüktür. HbS 
konsentrasyonunun %30 altına çekilmesi stroke riskini %10 azaltır, transfüzyon programına 
alınmayanlarda bozukluk ilerleyicidir28.  Çukurova Bölgesi’nde Üniversitemiz Pediatrik Hematoloji 
Klini�i’ne getirilen toplam 16 stroke hastamızdan biri intraventriküler kanamadan kaybedilmi�, 
hemen tamamında kan de�i�imi veya eritrositaferez uygulanmı�;daha sonra kronik transfüzyon 
programına alınmı�tır. Bir kısmı(4 hasta) hydrea tedavisine alınmı�, doku grubu uyumlu verici 
bulundu�unda kök hücre nakli planlanmı�tır19.   
 
2-  Transfüzyon Programı+Trans Kranyal Doppler ile �zlem: 

Strokun en katastrofik formu AKUT STROKEdur. Tipik olarak birlikte  afazi, konvülsiyonlar ve bilinç 
de�i�imi olsun veya olmasın, hemipleji tablosu gösterir. SCA hastalarında strok riski %0.6 dır, 50 
ya� civarında bu risk %10’a ula�ır25. SCA’de strokun önceden tahmin edilmesinde ve 
strokeyönünden yüksek risk altındaki hastaların belirlenmesinde trans kranyal Doppler 
ultrasonografi (TCD) yardımcı tanı aracıdır27. Strokların %20’den azı HEMORAJ�K stroke tipindedir3. 
TCD tekrarlanabilen,  yüksek akım örne�i  belirtisiyle asemptomatik çocuklarda karotik arterde veya 
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orta serebral arterlerde daralmayı bulmaya yarayan bir tekniktir. Çocuklarda akım hızının 200cm/sn 
veya daha yüksek olu�u stroke riskinin yüksek oldu�unu belirtir. Asemptomatik bir çocukta 
anormal akım varsa preemptiv transfüzyon tedavisiyle stroktan %90 korunur. Transfüzyon 
devresinde TCD çalı�ma örne�i normale dönebilir23. 2-16 ya�taki  HbSS bütün çocuklar TCD ilel 
taranmalıdır. Normal sonuç alınanlarda yılda bir, riskli olabilecekleri her 6 ayda bir TCD kontrol 
HbSSli hastalar kronik idame transfüzyon programına alınmalıdırlar.  
 
Kronik transfüzyon programının yararları 

Stroke riskinin azalması, gizli infarktların azalması, a�rıların azalması, akut gö�üs sendromu  
sıklı�ının azalması, büyümenin düzelmesi, hemolizin azalmasıdır. 
 
Kronik transfüzyon programının yan etkileri 

Ferritin düzeylerinin artması, alloimmünizasyon riskinin artması, patojen ajanlara maruz kalma 
riskinin artmasıdır. 
 
HYDROXYUREA 

Hidroksiüre, kemik ili�inde ki hücreleri seçici olarak öldürerek, HbF sentezleyen eritroblastların 
yapımını arttırır. Gen ekspresyonu üzerine bilinen bir etkisi yoktur. Kemik ili�i sellülaritesi azalmı� 
olabilir. HbF yüksek konsentrasyonlara ula�tı�ında HbSin polimerizasyonunu ve deforme olmu�-
dens ve hasarlanmı� eritrositlerin sayısını azaltır.  Yiksek HbF içeren eritrositler hemolizi azaltarak 
ve retikülosit sayılarını azaltarak daha uzun süre ya�arlar. Dola�ımdaki granülositler, monositler ve 
trombositler sayıca azalır. Dens ve kötü deforme olmu� eritrositlerin sayısını azaltarak endotele 
yapı�an ve yapısını bozan eritrosit sayısı azalır 9, 11, 17, 30. 
 
Hydrea tedavisinin yararları 

A�rılı krizlerin azalması, akut gö�üs sendromu sıklı�ının azalması, transfüzyon gereksiniminin 
azalması,mortalite sıklı�ının azalması,hemolizin azalmasıdır. Hydrea tedavisinin yan etkileri:Kan 
sayım de�erlerinde geçici dü�ü�ler,uzun süreli hydrea alımının riskleri, teratojenik etkileri �üpheldir. 
 
KÖK HÜCRE TRANSPLANTASYONU: Endikasyon konan ve uygun  

donörü olan hastalarda en uygun tedavi �eklidir. Hastanın stroke geçirmesi tek ba�ına bir 
transplantasyon endikasyon kriteridir.  
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