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TTüürkiyederkiyede  HbSHbS  PrevalansPrevalansıı
Orijin                                 %                            Orijin                                 %                            ÇÇALIALIŞŞMACI/YMACI/Yııll

 TTüürk                                          0.37                                  Aksoy ve ark 1961rk                                          0.37                                  Aksoy ve ark 1961
      n:1348      n:1348
 TTüürk                                           0.60                                 rk                                           0.60                                 ArcasoyArcasoy ve ark, 1968 ve ark, 1968

n:2936n:2936
 TTüürk                                            0.20                                rk                                            0.20                                DinDinççolol ve ark,1984 ve ark,1984

n:1000n:1000
 Eti-TEti-Tüürk                                     13.30                                  Aksoy ve ark, 1983rk                                     13.30                                  Aksoy ve ark, 1983

n:376n:376
 Eti-TEti-Tüürk                                    16.80                                  Aksoy ve ark,1961rk                                    16.80                                  Aksoy ve ark,1961

n:691n:691
 Eti-TEti-Tüürk                                      37.7                                  rk                                      37.7                                  ÖÖzsoyluzsoylu ve ark,1975 ve ark,1975

n:279n:279
 Eti-TEti-Tüürk                                      15.3                                  Altay ve ark, 1978rk                                      15.3                                  Altay ve ark, 1978
       n:1922       n:1922
 TTüürk-Eti Trk-Eti Tüürk                                0.5                                  rk                                0.5                                  KKııllıınnçç ve ark.  1986 ve ark.  1986

n:1802                                                                                                            n:1802                                                                                                            
 GGüüneydoneydoğğu Anadolu                    0.0                                  u Anadolu                    0.0                                  KKııllıınnçç ve ark ,1996 ve ark ,1996

(T(Tüürk-Krk-Küürt) rt) 
N:1987N:1987



PatofizyolojiPatofizyoloji::
DNA mutasyonuDNA mutasyonu


GGAAGG→→ G GTTGG

--polipeptidpolipeptid zinciri  zinciri üüzerinde 6 numaralzerinde 6 numaralıı pozisyondaki  pozisyondaki glutamikglutamik asit yerine valin gelmesi asit yerine valin gelmesi


Anormal hemoglobinAnormal hemoglobin
AteAteşş--------------------------------------------------------------------------------------------------------→→  
HipoksiHipoksi------------------------------------------------------------------------------------------------→→  
AsidozAsidoz ------------------------------------------------ ------------------------------------------------→→  
DehidratasyonDehidratasyon------------------------------------------------------------------------------→→  
İİnfeksiyonnfeksiyon------------------------------------------------------------------------------------------→→  

PolimerizasyonPolimerizasyon: : ıınn  vivovivo  sicklingsickling
                                                                                  

                       K                       Kıısalmsalmışış eritrosit ya eritrosit yaşşam sam süüresi              resi              VazooklVazooklüüzyonzyon
                                                                                    HemolizHemoliz                                
                                Anemi                                                  Kemik kas ve abdomende a                                Anemi                                                  Kemik kas ve abdomende ağğrrııllıı
                                Sar                                Sarııllıık                                                     krizlerk                                                     krizler→→Fizyolojik Fizyolojik disfonksiyondisfonksiyon
                                Safra ta                                Safra taşşlarlarıı                                        Akut g                                        Akut gööğğüüs sendromus sendromu
                                                                KardiyomegaliKardiyomegali,KKY                             ,KKY                             StrokeStroke
                                Bacak                                 Bacak üülserleri                                    Glserleri                                    Gööz hasarlarz hasarlarıı
                                Kemik ili                                Kemik iliğği i hiperplazisihiperplazisi                         Fonksiyonel                          Fonksiyonel hiposplenizmhiposplenizm
                                K                                Kööttüü fiziksel geli fiziksel gelişşim                               ve im                               ve otosplenektomiotosplenektomi
                                                                SubjektifSubjektif semptomlar                           semptomlar                          KrKr. Organ yetersizlikleri. Organ yetersizlikleri



 1- 1- HAFHAFİİF KLF KLİİNNİİK SEYK SEYİİRLRLİİ GRUP GRUP::

    H    HİÇİÇ KR KRİİZ GEZ GEÇİÇİRMEYEN, SIK  KAN RMEYEN, SIK  KAN 
TRANSFTRANSFÜÜZYONU YAPILMAYAN, ZYONU YAPILMAYAN, 
HEMATOLOJHEMATOLOJİİK BULGULARI STABK BULGULARI STABİİL L 
HASTALARDIR.HASTALARDIR.

 2- 2- ŞİŞİDDETLDDETLİİ KL KLİİNNİİK SEYK SEYİİR GR GÖÖSTEREN STEREN 
GRUPGRUP::

        SIK KRSIK KRİİZ GEZ GEÇİÇİREN, SIK KAN REN, SIK KAN 
TRANSFTRANSFÜÜZYONU ZYONU GGööRENREN HASTALARDIR. HASTALARDIR.



 BENIN             (ORTA BATI AFRBENIN             (ORTA BATI AFRİİKA)KA)
 CEZAYCEZAYİİR      (ARABR      (ARABİİ KUZEY  KUZEY 

AFRAFRİİKA)KA)
 SENTRAL AFRSENTRAL AFRİİKA CUMHURKA CUMHURİİYETYETİİ
 SENEGAL (ATLANTSENEGAL (ATLANTİİK BATI AFRK BATI AFRİİKA)KA)

SCA HAPLOTSCA HAPLOTİİPLERPLERİİ

ÇÇukurova Bukurova Böölgesilgesi’’nde nde sicklesickle  CellCell  
Anemili hastalarAnemili hastalarıın bn büüyyüük k 
ççooğğunluunluğğu(%80) HAPLOTu(%80) HAPLOTİİP 19P 19’’a a 
sahiptir.sahiptir.
AlouchAlouch JR, K JR, Kııllıınnçç   Y,  Y, AksoyAksoy M,  M, YYüürereğğirir GT,  GT, BakioBakioğğlulu I,  I, KutlarKutlar A,  A, KutlarKutlar F,  F, HuismanHuisman   THJ. Sickle cell anemia among    THJ. Sickle cell anemia among Eti-Eti-
TTüürks:hematologicalrks:hematological, clinical and genetic observations.     British J , clinical and genetic observations.     British J HaematolHaematol 64:1, 45-49, 1986 64:1, 45-49, 1986 



HbHb SS ve S SS ve S PY PY



HEMOLHEMOLİİZ BULGULARIZ BULGULARI



El-Ayak SendromuEl-Ayak Sendromu



AYAK AYAK ÜÜLSERLSERİİ



SickleSickle  CellCell Anemide Krizler Anemide Krizler
 Vazo-Vazo-okloklüüzivziv krizler krizler
 El-ayak sendromuEl-ayak sendromu
 AbdominalAbdominal tutulum tutulum
 SSS krizleri ( SSS krizleri ( serebroserebro--vaskvasküülerler  

olay)olay)
 PulmonerPulmoner krizler krizler
 SplenikSplenik  sekestrasyonsekestrasyon krizleri krizleri
 HepatikHepatik  sekestrasyonsekestrasyon krizi krizi
 HiperhemolitikHiperhemolitik krizler krizler
 AplastikAplastik kriz kriz
 MegaloblastikMegaloblastik krizler krizler



SICKLE CELL ANEMSICKLE CELL ANEMİİDE DE 
TANISAL YAKLATANISAL YAKLAŞŞIMIM  

 ÖÖYKYKÜÜ                                  
 IrkIrk
 Aile Aile ööykyküüssüü
 ÇıÇıkkışış ya yaşışı
 GeliGelişşimim

 KLKLİİNNİİK MUAYENE   K MUAYENE   
 SoluklukSolukluk
 SarSarııllııkk
 SplenomegaliSplenomegali
 İİskelet skelet deformitesideformitesi

 KAN SAYIMI VE PY                  KAN SAYIMI VE PY                  
 HbHb, MCV,MCH,Ret, MCV,MCH,Ret
 Kemik iliKemik iliğğinde inde 

eritrosit yeritrosit yıık. k. 
 SicklingSickling testi testi
 ItanoItano bulan bulanııklklıık testik testi

 HbHb  ––ElektroforeziElektroforezi                          
 HbHb-S varl-S varlığıığı (asit ve  (asit ve 

alkali alkali pHpH’’dada  
elektroforezelektroforez))

 HbHb A A22 ve  ve HbHb F tayini  F tayini 
 Aile Aile ççalalışışmasmasıı  



HbSHbS’’dede  HbHb  ElektroforeziElektroforezi



Gebe

 Kalıtsal kan hastalıklı hasta

veya taşıyıcı

(obstetrik ünitesinden)

GEN VE MOLEKÜLER

BİYOLOJİ ÇALIŞMALARI

anne, baba, fetus

HEMATOLOJİ KLİNİĞİ

Hematolojik değerlendirme

Gebe taşıyıcı OBSTETRİK ÜNİTESİ

Eş taşıyıcı Koryonik villus örneklemesi

     Kordosentez



PrenatalPrenatal Tan Tanıı Y Yööntemlerntemler

1- 1- KoryonKoryon  villusvillus  öörneklemesirneklemesi
           (8.-13. haftalar)           (8.-13. haftalar)

2- 2- KordosentezKordosentez
           (16. Haftadan itibaren)           (16. Haftadan itibaren)

                FetalFetal :Kan  :Kan öörneklerirnekleri
                   DNA analizi                   DNA analizi

3-3-PreimplantasyonPreimplantasyon-genetik tan-genetik tanıı
            (embriyo-erken devirde)            (embriyo-erken devirde)



ANORMAL HEMOGLOBANORMAL HEMOGLOBİİNLERDE PRENATAL NLERDE PRENATAL 
TANI(TANI(ÇÇukurova)ukurova)

ANORMAL ANORMAL HbHb (HOMOZ (HOMOZİİGOT)GOT)

HbSHbS//HbSHbS         386         386
HbDHbD//HbDHbD             4             4
HbEHbE//HbEHbE             4             4
HbCHbC//HbCHbC             1             1
TOPLAM           395TOPLAM           395
ÇİÇİFT HETEROZFT HETEROZİİGOT A/S GOT A/S αα3.73.7
                                    A/S                                     A/S ααMMeded
                                    A/S                                     A/S αα3.7 3.7 αα3.73.7
HETEROZHETEROZİİGOT:GOT:HbAHbA//HbSHbS      947      947
                                                        HbAHbA//HbDHbD         7         7
                                                      HbAHbA//HbEHbE  SaSa     1     1
                                                      HbAHbA//HbHb Ham    1 Ham    1
                                                        HbaHba//HbEHbE       18       18
         TOPLAM                        974         TOPLAM                        974
GENEL TOPLAM                  1466GENEL TOPLAM                  1466
TOPLAM PRENATAL TANI 2640TOPLAM PRENATAL TANI 2640

 ÇİÇİFT HETEROZFT HETEROZİİGOTGOT
HbSHbS/IVS-1-110         34/IVS-1-110         34
HbSHbS/IVS-1-1             11/IVS-1-1             11
HbSHbS/Cd8                     4/Cd8                     4
HbSHbS/-101                     4/-101                     4
HbSHbS//HbDHbD                     2                     2
HbSHbS/Cd39                    2/Cd39                    2
HbSHbS/IVS-II-745            1/IVS-II-745            1
HbSHbS/IVS-1-6                1/IVS-1-6                1
HbSHbS//HbCHbC                     1                     1
HbSHbS/-30                       1/-30                       1
HbEHbE//HbSHbS                    15                    15
HbEHbE/IVS-1-110            3/IVS-1-110            3
HbDHbD//HbCHbC                     2                     2
TOPLAM                    81TOPLAM                    81



SCA HastalarSCA Hastalarıında Komplikasyonlarnda Komplikasyonlar

                                   %                                   %
 Kalp                       5.6Kalp                       5.6
 CNS                       8.8CNS                       8.8
 RenalRenal                     2.0                     2.0
 KolelityazisKolelityazis             7.2             7.2
 OsteonekrozOsteonekroz          3.6          3.6
 İİnfeksiyonnfeksiyon::
 SalmonellaSalmonella             2.0             2.0
 Menenjit                 1.0Menenjit                 1.0



SCA Klinik SCA Klinik ŞŞiddetini Kararlaiddetini Kararlaşşttııran ran 
Parametreler Parametreler 

 12 ayl12 aylııktan evvel ktan evvel daktilitisdaktilitis,,
 Ortalama Ortalama HbHb d düüzeyinin 2Y civarzeyinin 2Y civarıında <7g/nda <7g/dLdL  

oluoluşşu,u,
 10Y.dan evvel 10Y.dan evvel llöökositozkositoz(BK>13.700/(BK>13.700/µµl olul oluşşu,u,



Alternatif tedavi Alternatif tedavi 
yaklayaklaşışımlarmlarıı

HbFHbF y yüükseltilmesikseltilmesi HidreaHidrea
Sodyum Sodyum bbüütirattirat

Kemik iliKemik iliğği  transplantasyonui  transplantasyonu

Gen tedavisiGen tedavisi



ÖÖnleme Programnleme Programıı

 Her iki Her iki eeşşdede ta taşışıyyııccıı ise  ise gebelikdegebelikde  prenatalprenatal  
tantanııya yya yöönlendirme nlendirme 

 ÜÜretken retken ççaağğdaki bireylerde bilgilendirme ve daki bireylerde bilgilendirme ve 
tarama programlartarama programlarıı

 Halk eHalk eğğitimiitimi
 Okul Okul ççaağığı  ççocuklarda ders mocuklarda ders müüfredatfredatıına alna alıınmasnmasıı
 Evlilik Evlilik ööncesi tarama programlarncesi tarama programlarıı



 AbdominalAbdominal problemi yoksa oral  problemi yoksa oral 
ssııvvıı denenmelidir. denenmelidir.

 HayatHayatıı zorlay zorlayııccıı durum yoksa  durum yoksa 
santral santral venvenöözz yakla yaklaşışımdan mdan 
kakaçıçınmalnmalııddıır.r.

Hasta Krizde Hasta Krizde İİsese



 SCD SCD lili hastalar  hastalar hipostenhipostenüüriktirriktir..
 BBüüyyüük volk volüümlerde smlerde sııvvıı gerektirirler. gerektirirler.
      70-100 ml/kg/24 saat      70-100 ml/kg/24 saat
      (Yeti      (Yetişşkinlerde yaklakinlerde yaklaşışık 4 k 4 ltlt/g/güün)n)

Hasta Krizde Hasta Krizde İİsese



SCDSCD’’dede Transf Transfüüzyonzyon

 HbHb konsantrasyonunda 5g/ konsantrasyonunda 5g/dldl’’yeye veya  veya 
aaşşaağığı ani d ani düüşşüüşş varsa  varsa 

 VazooklVazooklüüzivziv olay olayıı  öönlemenleme
 Dokulara oksijen geDokulara oksijen geççiişşini arttini arttıırmakrmak
 LLöökosit filtresiyle lkosit filtresiyle löökosit gekosit geççiişşini ini öönlemenleme



SCDSCD’’dede Kan De Kan Değğiişşimiimi

 EEğğer er hematokrithematokrit % 20 den d % 20 den düüşşüükse 8 kse 8 
ml/kg transfml/kg transfüüzyon,zyon,

 Daha sonra Daha sonra exchangeexchange,,
 Hasta kan volHasta kan volüümmüünnüün 1.5-2 katn 1.5-2 katıı ile kan  ile kan 

dedeğğiişşimi,imi,
 Kan volKan volüümmüü( ml)=70xA( ml)=70xAğığırlrlıık(kg) k(kg) 
 EEğğer er HctHct > %20 ise  > %20 ise venevene girilir ve 2-4-8  girilir ve 2-4-8 

üüniteye kadar kan deniteye kadar kan değğiişşimi yapimi yapııllıır.r.



TransfTransfüüzyon zyon EndikasyonlarEndikasyonlarıı

TransfTransfüüzyon           Transfzyon           Transfüüzyon genelde       zyon genelde       ElektifElektif
 tipi                           gerekli olan                     gerekli olan tipi                           gerekli olan                     gerekli olan

 Basit                      Basit                      AplastikAplastik kriz  kriz                       HepatikHepatik
                      sekestrasyonsekestrasyon

                              Akut                               Akut spleniksplenik                      kanama ( jinekolojik                      kanama ( jinekolojik
                                                            sekestrasyonsekestrasyon                    G                    GİİS, S, hemathematüüriri ) )

 Kan deKan değğiişşimi         imi         HepatikHepatik  sekestrasyonsekestrasyon       Enfeksiyon (       Enfeksiyon (şşiddetli)iddetli)
                              G                              Gööğğüüs sendromu              s sendromu              PreoperatifPreoperatif (  ( majormajor ve  ve 
                              Bel sendromu                   ara cerrahi )                              Bel sendromu                   ara cerrahi )



TransfTransfüüzyon      Transfzyon      Transfüüzyon           zyon           ElektifElektif
 tipi                    genelde                gerekli olan tipi                    genelde                gerekli olan
                          gerekli olan                          gerekli olan  

Kan deKan değğiişşimiimi              ŞŞok ve diok ve diğğer                           Kontrast maddeer                           Kontrast madde
                           CNS                                       gerektiren                           CNS                                       gerektiren

      komplikasyonlar      komplikasyonlarıı               radyolojik             radyolojik
                                                      PriapizmPriapizm                                inceleme                                inceleme
                           Akut gebelik                           Akut gebelik

     sorunlar     sorunlarıı

DDüüzenli       zenli                       ŞŞoktan sonra                         Gebelikte oktan sonra                         Gebelikte profilaktikprofilaktik  
                          Kronik                           Kronik renalrenal,                          Hayat kalitesinin,                          Hayat kalitesinin
                          Akci                          Akciğğer veya                          tatmin edici olmamaser veya                          tatmin edici olmamasıı      
                                                    kardiakkardiak                                                                      RekReküürrenrren  şşiddetliiddetli

     komplikasyonlar                    a     komplikasyonlar                    ağğrrııllıı krizler krizler
                                                                         Ayak                                                                          Ayak üülserleri   lserleri   



SCD de Akut ASCD de Akut Ağğrrııllıı Krizde Analjezi Krizde Analjezi

                                      

EndikasyonEndikasyon İİlalaçç DozDoz  

YetiYetişşkinkin ÇÇocukocuk

<1 ya<1 yaşş 1-6 ya1-6 yaşş 6-12 ya6-12 yaşş

HafifHafif ParasetamolParasetamol 1g/4 1g/4 stst 60 mg/4 60 mg/4 stst 120 mg/4 120 mg/4 stst 250 mg/4 250 mg/4 stst

AspirinAspirin 600 mg/4 600 mg/4 
saatsaat

80mg/g80mg/güünn 80-80-
100mg/g100mg/güünn

150mg/g150mg/güünn

CoCo--
ProxamolProxamol

1-2t/4saat1-2t/4saat

NaproxenNaproxen 1-2t/4 saat1-2t/4 saat

IbuprofenIbuprofen 1200-2400 1200-2400 
mg/gmg/güünn

20 20 
mg/kg/gmg/kg/güünn



SCA'daSCA'da A Ağğrrıı Kontrol Kontrolüü

 ORTA DERECEDE AORTA DERECEDE AĞĞRIRI
                                                MaxMax doz        Yol         doz        Yol        IntervalInterval

 OxykodoneOxykodone            1-2 1-2 tabtab/doz        PO           4 saatte/doz        PO           4 saatte

(1 (1 tbtb: 5 mg): 5 mg)

 MethadoneMethadone            15mg/15mg/kdkd/doz     PO           4 saatte/doz     PO           4 saatte

 MeperidinMeperidin                1.5 mg/kg/doz   PO           3.5 saatte1.5 mg/kg/doz   PO           3.5 saatte

( ( maxmax 100 mg) 100 mg)



SCA'daSCA'da A Ağğrrıı Kontrol Kontrolüü
 CCİİDDDDİİ A AĞĞRIRI

                                  MaxMax doz (mg)      Yol       doz (mg)      Yol      İİntervalnterval
 Morfin       0.15 mg/kg/doz    SC       3 saatMorfin       0.15 mg/kg/doz    SC       3 saat

                  (                  (MaxMax 10 mg  10 mg İİM)M)
 MeperidinMeperidin  1.5 mg/kg/doz       1.5 mg/kg/doz     İİM       3 saatM       3 saat

                   (                   (MaxMax 100 mg) 100 mg)



KarKarıın An Ağğrrııssıındanda  

 Analjezi,Analjezi,
 ıı.v s.v sııvvıılar,lar,
 Kusma veya karKusma veya karıın n distanddistandüü ise barsak sesleri  ise barsak sesleri 

yoksa N.G takyoksa N.G takıın ve oral beslenmeyi kesin,n ve oral beslenmeyi kesin,
 RegRegüülerler aral aralııklarla klarla distansiyondistansiyon y yöönnüünden nden 

karnkarnıı kontrol edin, kontrol edin,
 KaraciKaraciğğer boyutlarer boyutlarıınnıı  ööllççüün,n,
 EEğğer barsak sesleri yoksa er barsak sesleri yoksa ggööğğüüssüü muayene  muayene 

edin oksijen edin oksijen satsatüürasyonurasyonu veya  veya arteryelarteryel kan  kan 
gazlargazlarıınnıı izleyin. izleyin.

    



El-Ayak SendromuEl-Ayak Sendromu
 ÇÇocuklarda, genellikle 3Y altocuklarda, genellikle 3Y altıındanda
 DiffDiffüüzz yumu yumuşşak doku ak doku şşiişşliliğği (El ve ayak i (El ve ayak 

ssıırtlarrtlarıında)nda)
 SSııvvıı al alıımmıınnıın arttn arttıırrıılmaslmasıı,,
 Analjezi,Analjezi,
 Dinlenme,Dinlenme,
 EEğğer ateer ateşş ve  ve şşiişşlik 2-3 saatten uzun slik 2-3 saatten uzun süürerse rerse 

osteomyelitosteomyelit ara araşşttıırrıılmallmalııddıır.r.



GGööğğüüs Sendromu (SCD)s Sendromu (SCD)
 3Y den evvel nadir,3Y den evvel nadir,
 GGööğğüüs duvars duvarıında, karnnda, karnıın n üüst bst böölgesinde ve lgesinde ve 

torasiktorasik  spinalspinal kolonda a kolonda ağğrrıı,,
 AkciAkciğğerlerde konsolidasyon alanlarerlerde konsolidasyon alanlarıı, , bilateraldirbilateraldir  

ve genelde bazal yerleve genelde bazal yerleşşimlidir.imlidir.
 YYüüksek ateksek ateşş,,
 TakipneTakipne, , 
 ÖÖksksüürrüük gek geçç semptomlard semptomlardıır.r.
 Fizik muayene bulgularFizik muayene bulgularıı daima akci daima akciğğerde erde 

rrööntgen dentgen değğiişşikliklerini izler.ikliklerini izler.



GGööğğüüs Sendromu (SCD)s Sendromu (SCD)



HepatikHepatik  SekestrasyonSekestrasyon (SCD) (SCD)
 BBüüttüün yan yaşş gruplar gruplarıı (Bebeklikten sonra) (Bebeklikten sonra)
 HipokondrialHipokondrial a ağğrrıı ile birlikte  ile birlikte abdominalabdominal gerginlik, gerginlik,
 KaraciKaraciğğer duyarler duyarlıı ve geni ve genişşlemilemişştir.tir.
 Bazen artmBazen artmışış sar sarııllıık vardk vardıır.r.
 KollapsKollaps ( (spleniksplenik  sekestrasyonasekestrasyona g gööre daha nadir)re daha nadir)
 Bildirilen olgularBildirilen olgularıın n ççooğğunda birlikte enfeksiyon unda birlikte enfeksiyon 

da vardda vardıır.r.



SplenikSplenik  SekestrasyonSekestrasyon (SCD) (SCD)
 Genelde bebek ve kGenelde bebek ve küüççüük k ççocuklarda, ocuklarda, 
 SSııklklııkla ani kla ani kollapsakollapsa yol a yol aççar.ar.
 Dalak hDalak hıızla azla ağğrrııllıı geni genişşler.ler.
 KarKarıın an ağğrrııssıı: : ÇÇocuk dizleri karnocuk dizleri karnıına na ççeker.eker.
 HbHb stabil de stabil değğerden en az 2 gr/erden en az 2 gr/dldl daha az, daha az,
 SSııklklııkla septisemi ile birlikte (kla septisemi ile birlikte (öözellikle zellikle pnpnöömokokmokok))
 MortaliteMortalite y yüüksektir. ksektir. ÇÇocuk hastaneye ulaocuk hastaneye ulaşşmadan madan 

kaybedilebilir.kaybedilebilir.



StrokeStroke-inme (SCD)-inme (SCD)

 BBüüttüün yan yaşşlarda, larda, öözellikle zellikle ççocuklardaocuklarda
 MedianMedian ya yaşş 7Y da 7Y da
 İİlk 36 ayda olgularlk 36 ayda olgularıın 2/3 n 2/3 üünde tekrarlarnde tekrarlar
 PresipitePresipite eden fakt eden faktöörler: rler: dehidratasyondehidratasyon, , 

ateateşş
 Bazen Bazen herherşşeyieyi normal olan  normal olan ççocukta ocukta 



StrokeStroke (SCD) (SCD)



ASEPTASEPTİİK FEMUR BAK FEMUR BAŞŞI VEYA I VEYA 
OMUZ NEKROZUOMUZ NEKROZU  

 OlgularOlgularıın % 15 inde gen % 15 inde geçç  
komplikasyondur.komplikasyondur.

 ÇıÇıkkışış  adolesanadolesan ve sonras ve sonrasıında, nda, 
ççooğğunlukla 30Y dan sonradunlukla 30Y dan sonradıır.r.



FemurFemur Ba Başışı Aseptik Nekrozu Aseptik Nekrozu



SUBARAKNOSUBARAKNOİİD KANAMA (SCD)D KANAMA (SCD)

 BBüüttüün yan yaşşlarda larda medianmedian 22Y da 22Y da
 SSııklklııkla kla ççooğğul anevrizmayla ul anevrizmayla 

birliktebirlikte



Orak HOrak Hüücre Sendromlarcre Sendromlarıında Aynda Ayıırrııccıı Tan Tanıı

 Sendrom    Klinik    Sendrom    Klinik    SplenomegaliSplenomegali        OrtOrt  HbHb    OrtOrt  HctHct  MCV   ret  MCV   ret
                   A                   Ağığırlrlığıığı                             (g/                             (g/dldl)         (%)      ()         (%)      (flfl)     (%))     (%)

 A/S               A/S               AsemptomatikAsemptomatik     (-)           N             N         N       N     (-)           N             N         N       N
 S/S              AS/S              Ağığır Erken           (+)          7.5           22        85    5-30r Erken           (+)          7.5           22        85    5-30
 S/C              Hafif/Orta             (+)         11            33         80    2-6S/C              Hafif/Orta             (+)         11            33         80    2-6
 S/S/oo  ThalThal     Orta/A     Orta/Ağığır              r              (+)(+)         8.5           28         65    3-20         8.5           28         65    3-20
 S/ S/ ++  ThalThal        Hafif/Orta             (+)         10            32         72    2-6Hafif/Orta             (+)         10            32         72    2-6
 SS/SS/ Thal1   Thal1  Hafif/Orta             (+)         10            27         70    5-10Hafif/Orta             (+)         10            27         70    5-10
 S/HPHF       S/HPHF       AsemptomatikAsemptomatik      (-)          14           40          85   1-3      (-)          14           40          85   1-3



PrognozPrognoz

 % 85 hastada 20 ya% 85 hastada 20 yaşşa kadara kadar
 ÖÖllüüm nedenim nedeni
 1)Enfeksiyon: 1)Enfeksiyon: SepsisSepsis ve menenjit ve menenjit
 2)Organ yetmezlikleri: Kalp, KC, 2)Organ yetmezlikleri: Kalp, KC, 

bbööbrekbrek
 3)3)TrombozlarTrombozlar: Eri: Erişşkinde akcikinde akciğğer ve er ve 

SSSSSS


