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Orak Hiicre Tasiyicihgi

Orak hucre tasiyicisi (OHT) olan bireylerin eritrositlerinde Hb S dusuk konsantrasyonda
bulunur ve oraklasma ile vazo-okluzif semptomlar fizyolojik durumlarda goruimez.
Tasltyicilar genellikle asemptomatik olup normal yasam suresine sahiptir (1-2).

Orak hucre tagslyiciiginin kisilerin yasam tarzi veya secimleri Uzerine etkisi yoktur.
Yenidogan doéneminde tarama testlerinin yapiimasi orak hucre taslyiciiginin  erken
taninmasini saglayacaktir. Agir pnémoni, basing kontrolt olmayan ugaklarla olan uguslar
sirasinda ve yuksek rakimda yapilan egzersiz gibi bazi durumlarda oraklagsma ve ani
Alumlerin gorulebildigi bildirilmistir (1-3).

Orak Hucre Tasliyicilarinda Gérulebilecek Klinik Durumlar

Hipostenuri

Hipostenuri OHT'de en sik olarak gorulen problemdir. OHT olan bireylerde renal
medullada gelisebilecek olan mikroskopik infarktlar idrar konsantrasyon yeteneginin
azalmasi ile sonuclanabilir (1-2).

Hematuri

Renal papillada gelisen nekrozlar genellikle mikroskopik olan hematuri ile sonuclanabilir.
Makroskopik hematuri ise nadir olmakla birlikte genellikle adir ekzersiz sonrasi veya
spontan olarak gelisebilir. Ancak hematurisi olan tasiyicilarin Urolitiazis ve malignansi gibi
nedenlerin ekarte edilmesi icin ileri goruntuleme yontemleri ile arastinimasi gereklidir.
Hematuri durumunda taslyicilarin ekzersizden kacinmalari ve bol sivi almalar dnerilmelidir
(1-2).

Uriner Sistem Enfeksiyonu
Uriner sistem enfeksiyonu sikligr OHT'li kadinlarda 6zellikle de gebelik dénemlerinde iki
katina kadar artmaktadir. Erkeklerde ise boyle bir siklik bildirilmemistir (1).

Splenik infarktlar

Taslyicillarda gortlen splenik infarktlar hipoksi, ekzersiz ve 15000 feet ve daha fazla
yUkseklikte basin¢c ucaklarda yapilan uguslarla baglantili bulunmustur. Sag Ust kadranda
ciddi agn olarak kendini gosterir. En iyi bilgisayarll tomografide gorultr. Splenik infarkt
ataklari 10-21 gun icinde duzelir. Nadiren cerrahi girisim gerekebilir (1-4). Cerrahi ve
anestezi
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Orak hucre taslyicisi olan bireylerde uygulanan cerrahi ve anestezi ile baglantili yan etkiler
gorulmemektedir. Ancak cerrahi sirasinda hipotermiden ve turnike cerrahisinden kacinmak
gereklidir (1).

Hematolojik Bulgular

Eritrosit indeksleri genellikle normaldir.Periferik yayma normal olabilir veya az miktarda
target hucresi gorulebilir. Hb elektroforezinde AS érnegi goralar (Hb A%55-60, Hb S %35-
45).Sodium metabisulfit gibi redUkte edici ajanlarla invitro oraklasma saptanir (1-2).

Talasemi Tagliyiciligi

Talasemiler hemoglobin zincirinden bir ya da daha fazlasinin sentezinin eksikligi yada hi¢
yapllamamas! sonucu ortaya gikan heterojen herediter anemiler grubudur. B talasemi
tastyicilan tek bir defektif B globin genine sahip olup semptomsuz yasam surmektedir.
Tamamen normal yasam suresi ve kalitesine sahiptirler. Fizik muayene bulgulari normaldir.
Rutin kan sayimlari sirasinda veya aile 6ykusu olanlarin arastirimalari sirasinda tespit
edilirler (5-6).

Tam kan sayiminda ortalama eritrosit hacmi (OEV), ortalama eritrosit hemoglobini (OEH),
eritrosit sayisi ve eritrosit dagilim genisligi (RDW) parametreleri degerlendiriimelidir. f
talasemi taglyicilarinda hafif bir anemi gorulebilir. Anemi Ozellikle gebe olan taslyicilarda
daha agir olabilir. Ancak hemoglobin normal sinirlarda da bulunabilir. Eritrosit sayisi ise
genellikle artmistir (>5 milyon/mma3). Eritrositler hipokrom ve mikrositerdir. OEV <80fl
,OEH <27pg'dir. RDW ise normal sinirlarda bulunmaktadir. Mentzer indeksi (MCV/eritrosit
sayisl) 13'Un altindadir. Periferal kan yaymasinda hipokrom, mikrositik eritrositler, target
hilcreleri, anizositoz ve bazofilik noktalanma géralur (5-6).

Eritrosit indeksleri pozitif olan kigilerde tani icin ikinci basamak yapiimasi gereken Hb A2
dUzeyi olgumudur. Hb A2 >3.5 olan kisiler p talasemi taslyicisi olarak kabul edilir.
talasemi taslyicilarin yaklasik yarisinda ise Hb F artar.pf talasemi taslyiciiginin ayirici tanisi
o talasemi taslyiciigl ve demir eksikligi anemisi ile yapiimalidir. Talasemi tasiyicilarinda
serbest eritrosit protoporfirini normal sinirlarda bulunurken demir eksikligi anemisinde artar
(5-6).

f talasemi tagiyicilig Demir Eksikligi Anemisi
ORV <80 fl <80 fl
OEH <27 pg <27 pg
Eritrosit sayis! >5x1012/L >5x1012/L
RDW Normal Artmis
Mentzer indeksi(OEV/RBC) <13 >13
Hb A2 duzeyi Artmis Normal
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o talasemi tasiyiciligi belirgin mikrositoz, eritrositoz ve hafif anemi ile karakterizedir. Ho A2
ve Hb F duzeyleri normal veya normalin altindadir. p talasemi taslyiciiginin ve demir
eksikligi anemisinin ekarte edilmesi a talasemi taslyiciligi tanisi konulmasinda yardimeidir.
B/o. biyosentez orani olcumleri teknik olarak guc oldugundan dolay talasemi tasiyicilik
tanisinda rutin calismalarda daha az rol almaktadir. a talasemi tasiyicilarinin yeni dogan
doénemlerinde Hb Barts %4-6 oraninda saptanmaktadir (5-6).

Atipik Tagltyicilar

Homozigot a+ talasemi (-a/-a.) ve heterozigot a0 talasemi (--/aa) ve p talasemi tasiyicilig
ile birlikte bulundugu durumlarda OEV ve OEH normal sinirlarda bulunabilir. Bu durumda
Hb A2 yUksekligi tanida yardimci olmaktadir.

OEV ve OEH dusuk olan ve Hb A2 duzeyi normal veya sinirda yuksek olan olgular
gorulebilir. Bu durumda baz hafif f talasemi mutasyonlar veya & p talasemi gift
heterozigotlugu s6z konusu olabilir (6) .
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