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OZET

Orak hticreli anemi kronik, konjenital bir hemolitik
anemidir. Genellikle infant déneminde oraklasma
krizleriyle baslar, cocukluk veya erken erigkinlik déne-
minde kronik organ yetersizligiyle sonuclanabilir.

Orak hticreli anemi, gebelikte ozellikle tictincii
trimesterde artan agr krizleri ile karakterize olup,
yitksek feto-maternal mortalite ve morbidite ile sey-
reder. Burada sunacagimiz hasta, 21 yasinda, 39.
gebelik haftasinda agrili gebe olarak basvurdu.
Hastanin yapilan fizik muayenesinde splenomegali

saptandi, laboratuvar degerlerinde ise Hb 6,5 g/dl,
Htc %17,6, RDW %30,2, indirekt bilirubin 2,88
mg/dl, direkt bilirubin 4,20 mg/dl, LDH 1433 U/L
olarak tespit edildi.

Ayrinuli degerlendirme sonrast 'homozigot orak
hticreli anemi' tanisi alan hasta spontan vajinal do-
gumla 3550g agirhiginda saghkl erkek bebek do-
gurdu. Hasta 21 yasinda olmasina ragmen has-
taligt bu doneme kadar asemptomatik seyretmisti.

Anahtar Kelimeler: Orak hticreli anemi, hemog-
lobinopati, gebelik. Nobel Med 2008; 4(3): 45-47

ABSTRACT

SICKLE CELL DISEASE DIAGNOSED FOR THE
FIRST TIME DURING PREGNANCY

Sickle cell anemia is a chronic congenital hemolytic anemia
which courses with high feto-maternal morbidity and
mortality, characterized with painful crises increasing in
the third trimester.

It usually commences with sickling crises in infancy
period, and may result with chronic organ failure in
childhood or early adulthood. We report here the case
of 21 years old woman admitted at 39 weeks of

pregnancy. In physical examination splenomegaly and
in the demanded lab tests deep anemia (Hb 6.5 g/dl,
Htc 17.6%), elevated conjugated and unconjugated
bilirubin levels (4.2 mg/dl, 2.88 mg/dl), elevated LDH
and RDW levels (1433 U/L, 30.2%) were detected.

Although the patient, whose diagnosis was ascertained
as "homozygote sickle cell anemia" in detailed inves-
tigations, was delivered 3550¢ male baby. She was
21 years old and the disease was asymptomatic till
that age.

e Key Words: Sickle cell anemia, hemoglobinopathies,
pregnancy Nobel Med 2008; 4(3): 45-47
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Orak hticreli anemi, gebe ve fetus tizerinde ciddi
derecede olumsuz etkiler olusturabilen ve gebelikte
ozellikle tctinctt trimesterde artan agri krizleri ile
karakterizedir. Genellikle infant déneminde oraklasma
krizleriyle baglar, cocukluk veya erken erigkin déne-
minde kronik organ yetersizligiyle sonuclanabilir.
Kronik organ yetersizliginden, 20 yas tlzerindeki
eriskinlerin ancak %3'tnden az1 kurtulabilmektedir.!
Hastalarda splenik sekestrasyon sendromu (dalagin
ani olarak buiytimesi, karin agrisi, pansitopeni, he-
moglobin [Hb] konsantrasyonunda ani diists), preek-
lampsi, pulmoner emboli, pnémoni, ventriktiler hi-
pertrofi, serebrovaskiiler olaylar, hepatit, safra yollar
taslar1 ve triner enfeksiyon gibi komplikasyonlar
artmistir.2* Gebeliklerin 1/3'tinden fazlast dustk,
ol dogum ya da neonatal dliimle sonuclanmaktadir.
Premattirite, intrauterin gelisme geriligi sikhg artnustr.?

OLGU SUNUMU

Fas dogumlu 21 yasindaki hasta 39. gebelik haftasinda
agnl gebe olarak bagvurdu. Gebelik takibi bulunmayan
hastanin splenomegalisi ve derin anemisi mevcuttu.
Hb 6,5 g/dl, Htc %17,6, RDW %30,2, indirekt bi-
lirubin 2,88 mg/dl, direkt bilirubin 4,20 mg/dl,
LDH 1.433 U/L olarak tespit edilmesi tizerine yapilan

Tablo 1: Orak hiicreli anemi tanisi alan hastanin laboratuvar degerleri

Parametreler Hastanin degerleri Referans degerler
Hemoglobin 6,6g/dl 12,0-18,0 g/dl
Hematokrit %1786 %37,0-61.0
ROW %302 %11,5-14,5
Total bilirubin 7,08 mg/di 0,0-1,1 mo/dl
Direkt bilirubin 4,20 mg/d| 0,00-0,30 mg/dl
LDH 1433 U/L 240-480 U/L
Haptoglobin <30 mg/dl 34-200 mg/dl
Retikilosit 90,5116 %0,0200-0,1600
HbS %81,1 %0

HbF %118 %0,8-2

HbA %53 %35-98
HbA2 %62 %2-3

Hb: Hemoglobin, LDH: Laktat dehidrogenaz, ROW: Red cell Distrubition Width

periferik yaymasinda oraklasmis eritrositler goriildu
(Tablo 1). Direkt bilirubin degerinin indirekt bilirubin
degerinden ytiksek saptanmasi kolelitiyazis ve kolestaz
olmasina baghydi. On planda orak hticreli anemi
diistintilerek, oksijen ve folik asit destegi, hidrasyon
ve Hb 9-10 g/dl tutulacak sekilde isinlanmis-filtre
edilmis eritrosit stispansiyonu replasmani yapildi.
Antibiyotik profilaksisi uygulandi. Hastaneye yatiril-
masinin 14. saatinde vajinal dogumla 1. dakika
APGAR 8 olan erkek bebek (3550g) dogurtuldu.
Bebegin hemogram, biyokimya degerleri ve fizik
muayenesi normaldi. Haptoglobin <30 mg/dl (34-
200), retikiilosit: %0,5116 (0,0200-0,1600), oraklasma
testi (+), HbH taramasi (-), hemoglobin elektrofore-
zinde HbS %81,1, HbF %11,6, HbA %5,3, HbA2
%2 olarak tespit edilmesi tizerine orak htcre hastahg
tanust kesinlestirildi. Postpartum 2. giin hastada ytk-
sek ates ve sol bacakta sislik gelisti, cekilen alt eks-
tremite vendz dopplerde tromboz lehine bulguya rast-
lanilmadi. Kalp damar cerrahisinin &nerisiyle mevcut
antibiyotik tedavisine diisitk molekiil agirhkh heparin
eklendi. Postpartum 4. giinde hastanin atesi ve sol
bacaktaki sisligi gerilemeye basladi. Postpartum 10.
giinde, hasta genel durumu iyi olarak taburcu edildi.

TARTISMA

Orak hiicreli anemi, gebe ve fetus tizerinde ciddi
derecede olumsuz etkiler olusturabilen, kronik konje-
nital hemolitik bir anemidir. Ortalama yasam stiresi
erkeklerde 43, kadinlarda 48 yil olarak beklense de
bazi hastalar 60 yil kadar yasayabilmektedir . Orak
htcreli hastaliklar 4 ayr grupta incelenir: Sickle S
hastaligy, Sickle C hastaligy, Sickle SC hastalig, Sickle
cell+beta talasemi hastahg.”

HbS tastyicihginda (heterozigot) HbS %35, HbA ise
%65 oranmndadir. Bu tip olgular cok hipoksik ortamlarm
disinda genelde asemptomatiktirler.® Hastalik tablosu
daha ¢ok homozigotlarda (HbSS) gortlmekte olup
bizim hasta da bu gruba girmekteydi. Orak hticreli
anemi otozomal resesif gecis gosterir.”

Orak hticreli anemi olgularinda dustik pH'da, dustik
oksijen basincinda veya araya giren enfeksiyonlarda
anormal hemoglobinlerde kristallesme (polimerazisyon)
meydana gelir. Bunun sonucunda eritrositlerde flek-
sibilitede azalma ve oraklasma olur. Bu degisimlerle
birlikte hemoliz, siddetli anemi, mikrosirktilasyonda
bozulma (vazookltizyon) ile organlarda enfarktiisler
gortlir ve agr krizi gelisir. Vazooklusif krizler soguk,
stres, alkol alimi ve enfeksiyon varliginda artar. Orak
hticre anemisinde hemoglobindeki anormallik normalde
120 gtin olan eritrosit émrtnt 20 gline kadar dustirtr.
Kisa eritrosit ¢mrii retikiilositlerde artisa (%7-12) ve
hemoglobin seviyelerinde dtstise (7-9 g/dl) neden
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olur. Splenik sekestrasyon sendromu (dalagin ani
olarak buytimesi, karin agrsi, pansitopeni, Hb kon-
santrasyonunda ani dists), preeklampsi, pulmoner
emboli, pnémoni, ventriktiler hipertrofi, serebrovaskiiler
olaylar, hepatit, safra yollar1 taslan ve triner enfeksiyon
gibi komplikasyonlar artmistir.>* Gebeliklerin 1/3'tinden
fazlast dustik, olit dogum ya da neonatal sliimle sonug-
lanmaktadir. Premattrite, intrauterin gelisme geriligi
siklig artmustir.?

Olgumuz gebeligi boyunca takiplerini dtizenli yap-
tirmamistir, fakat tarafimizca yapilan obstetrik in-
celemede fetusta gelisme geriligi soz konusu degildi,
amniyotik sivi miktar1 normaldi. Gelismis tlkelerde
maternal mortalite %1-2, fetal mortalite %5-6'dir.8
Orak hticre anemili gebede beklenen bu kompli-
kasyonlardan bizim hastada goriilenler splenomegali,
Hb konsantrasyonu diistklugi, safra yollan taslan
idi. Hemolitik anemi ve gebelikte artan folik asit ihti-
yacindan dolay: en az 1 mg/gtin folik asit verilmelidir.
[ntrauterin gelismenin takibi seri ultrasonografi ile
fetusun fizyolojik durumu ise biyofizik profil ile de-
gerlendirilir. Ozellikle 3. trimesterde agn krizlerinin
siklasmast ve diger komplikasyonlarin gelismesi
nedeniyle fetusun akciger maturasyonu tamamlandik-

tan sonra 40. gebelik haftast beklenmeden dogum
yaptirilabilir.> 7 Orak hticre anemili gebelerde obstetrik
bir endikasyon yoksa vajinal dogum tercih edilir.
Bunlarda plasental yetmezlik riski artmis olacagindan
siki monitorizasyon yapilmaldir. Bolgesel ya da lokal
anestezi yapilabilir.

Olgumuza sitki monitorizasyon yapilarak spontan va-
jinal dogum gerceklestirildi. Dogumdan sonra erken
mobilizasyon ve yeterli hidrasyon tromboemboli ris-
kini azaltir. Gebelik 6ncesi orak hticre anemili hasta-
larin bilinmesi, bu hastalara prekonsepsiyonel danis-
manlk vermemizi saglar. Bu hastalar gebe kalirlarsa
preimplantasyon genetik tamsimin mtmkiin olabile-
cegi, gebelikte olabilecek komplikasyonlar: ongorebile-
cegimizi, bu komplikasyonlar1 énleyebilecegimizi ve
gebeliginin multidisipliner olarak takip edilmesi ge-
rektigini belirtmemizi saglar.

Sonug olarak, daha énce orak hiicreli anemiye ait
herhangi bir semptomu olmasa da gebelikte derin
anemi, hiperbilirubinemi, LDH ytiksekligi, splenome-
gali, safra kesesi tasi, tekrarlayan triner enfeksiyonlar
ve agn krizleri ile basvuran olgularda orak hiicreli
anemi olasihigl distintlmelidir.
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