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Orak hiicre anemisinde pulmoner Kriz
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SUMMARY
Pulmonary crisis in sickle cell anemia

Sickle cell anemia is a chronic hemolytic anemia with vaso-
occlusive crisis and is the most common symptomatic event
that causes tissue hypoxia in many systems. Pulmonary crisis
is one of them and its the major cause of mortality and morbi-
dity in sickle cell anemia. Furthermore, pulmonary crisis is
the second clinical situation for hospitalization. Pneumoia
must be thought in differential diagnosis and is too difficult to
rule out. Two cases with pulmonary crises with sickle cell
anemia were presented with up to date knowledge.
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Orak hiicre anemisi ilk olarak 1910 yilinda tanimlan-
mistir (D, Otozomal resesif olarak gecis gdsterir. Mole-
kiiler defekt B-globin zincirinde altinci pozisyonda glu-
tamik asidin yerine valinin ge¢mesidir. Hb S deoksijene
formda ¢oziinebilir formdan polimerize forma gecer ve
eritrositler bikonkav seklini kaybederek oraklasir. Hi-
poksi, asidoz ve dehidratasyon polimer olusumunu hiz-
landirtr. Hiicredeki bu degisiklikler baslangicta geriye
doniisiimliidiir. Ancak hiicrede agir zedelenme varsa ka-
lic1 olabilir (2:3),

Kronik hemolitik anemi ile seyreden orak hiicre anemi-
sinde klinik goriiniim genellikle doku hipoksisine yol
acan ve cesitli organlarda ortaya ¢ikan vazookliizif kriz-
ler seklindedir. Orak hiicre anemisinde pulmoner kriz
klinik olarak siklikla basit akciger infeksiyonlari ile ka-
risabileceginden, sorunun kroniklesmesi veya kompli-
kasyonlarin klinik tabloya eklenmesi sonucunda prog-
noz kétiilesebilir (2-0). Bu ¢alismada pulmoner krizle ge-
len orak hiicre anemili iki olgu sunulmustur.

OLGULAR

Olgu 1: Yedi yasinda ayaklarinda agri, ates ve kusma yakin-
malariyla getirilen kiz hastanin dykiisiinden; 18 aylikken bas-
layan, gozlerinde ve cildinde sarilik yakinmasiyla gittigi dok-
tor tarafindan orak hiicre anemisi tanis1 konuldugu, simdiye
kadar yaklasik 100 iinite kan transfiizyonu yapildigi, 2 yil 6n-
ce kolesistektomi gecirdigi, hipersplenizm nedeni ile 5 ay 6n-
ce splenektomi yapildigi, aralikli olarak yaygin agrilart ve hal-
sizligi oldugu 6grenildi. Fizik muayenesinde genel durumu or-
ta, halsiz goriiniimdeydi. Suur acik koopere idi. Konjonktiva-
lar soluk, skleralar ikterik, tonsiller hipertrofikti. Kalp ritmik,
tasikardikti, ek ses ve iifiirlim yoktu. Akcigerlerde dinlemekle
yaygin ronflan raller duyuluyordu. Batin serbest, karaciger
midklavikuler hatta 2 cm, yumusak ve diizgiin kenarl idi.
Splenektomi ve kolesistektomi skar1 mevcuttu. Ekstremiteler-
de anormallik yoktu. Noromuskiiler sistem muayenesi dogal-
d.

Laboratuvar incelenmesinde; Hb 6,8 g/dl, Het % 20, 16kosit
14.000mm3/L, trombosit 11.500mm3/L, periferik kan yayma-
sinda % 40 polimorfoniikleer 16kosit, % 52 lenfosit, % 8 ce-
kirdekli eritrosit goriildii. Diizeltilmis 16kosit sayis1 12.880
mm3/L bulundu. Trreversibl oraklagmis hiicre % 9°du. Hemog-
lobin elektroforezi; Hb S+Trace F (Hb F % 1, Hb A2 % 2,5)
bulundu. Aile ¢aligmasinda her iki ebeveyn HbAS 6rnegi gos-
teriyordu. ALT 77 U/L, AST 239U/L, total bilirubin 10,8
mg/dL, indirekt bilirubin 5,7 mg/dL bulundu.

Agrili kriz nedeniyle yatan hasta hidrate edildi, folik asit ve
¢inko destegi yapildi (7. Penisilin kristalize ve amikasin bas-
landi. Yatisinin 3. giiniinde karacigerinin 5 cm’ye kadar biiyii-
diigii ve total bilirubin degerinin 25,8 mg/dL, direkt biluribin
degerinin 21,2 mg/dL’ye ciktig1 gozlendi. Hepatik sekestras-
yon olarak diisiiniildii. Yatisinin 6. giiniinde takipnesi (dakika-
da 70), dispnesi olan, hipoksi gelisen, muayenede akcigerlerde
yaygin krepitan ralleri olan hastanin akciger sintigrafisinde
her iki akciger alanlarinda segmenter olmayan perfiizyon de-
fektleri tespit edildi (Resim 1). Kan degisimi yapildi. Solunum
yetersizligi gelismesi iizerine reanimasyon klinigine devir edi-
lerek 4 giin mekanik ventilasyonda takip edildi. Solunum
problemi diizelen hasta takibe alindi.

Olgu 2: On ii¢ yasinda erkek hasta gogiis, karin ve bacak agri-
s1 yakinmalariyla getirildi. Bir yastan itibaren 3-4 ay arayla
vazookluziv kriz geciren hastanin yatisindan bir giin dnce ag-
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Resim 1. Perfiizyon sintigrafisinde her iki akciger alanlarinda
nonsegmenter perfiizyon defektleri goriilmektedir.

=

Resim 2. Perfiizyon sintigrafisinde her iki akciger alanlarinda
segmenter perfiizyon defektleri goriilmektedir.

rilar1 bagladig1 ve soluklugunun arttig1 6grenildi. Fizik muaye-
nesinde genel durumu orta, halsiz goriiniimdeydi. Suur agik,
koopere idi. Konjonktivalar soluk, skleralar subikterikti. Ton-

siller ve farinks hiperemikti. Solunum sesleri kabalagmisti.
Kalp ritmik, tagikardikti. Batin serbest, karaciger ve dalak
nonpalpabldi, traube acikti. Ekstremitelerde anormallik yoktu.
Noromiiskuler sistem muayenesi dogaldi.

Laboratuar incelenmesinde; Hb 6,0 g/dl, Hct % 17, 16kosit
15.000 mm3/L, trombosit 289.000mm3/L, periferik kan yay-
masinda % 64 polimorfoniikleer 16kosit, % 36 lenfosit goriil-
dii. Trreversibl oraklagmis hiicre % 10°du. Hemoglobin elek-
troforezi HbS+TraceA (transfiizyonlu), Hemoglobin A2 % 3
bulundu. Aile ¢aligmasinda her iki ebeveyn HbAS 6rnegi gos-
teriyordu. ALT 58U/L, AST 19U/L, total bilirubin 2,5
mg/dL, indirekt bilirubin 2,3 mg/dL idi. Akciger perfiizyon
sintigrafisinde her iki akciger alanlarinda multipl segmenter
perfiizyon defektleri izlendi (Resim 2).

Agrili kriz ve pulmoner kriz nedeniyle yatirilan hasta hidrate
edildi, kan degisimi yapildi. Folik asit ve ¢inko tedavisi veril-
di. Pulmoner kriz ve agrili kriz tablosu diizelen hastanin ¢eki-
len kontrol akciger pertiizyon sintigrafisi normal olarak deger-
lendirildi.

TARTISMA

Orak hiicre anemisi hemoglobinopatiler arasinda en sik
goriilenidir ve Cukurova bolgesinde % 0.5-37 arasinda
degisen oranlarda goriilmektedir (8-10), Pulmoner kriz
orak hiicre anemisinde 6liim ve morbidite nedenleri ara-
sinda ilk sirada, hastaneye yatis nedenleri arasinda ise
ikinci siklikta yer almaktadir. Cocuklarda eriskinlerden
daha sik olarak goriiliir -4,

Pulmoner kriz bulgulart lokalize oraklagsmanin ve akci-
ger iskemisinin derecesine bagli olarak degisir. Ates,
Oksiiriik, takipne, hipoksi ve akciger perfiizyon sintigra-
fisinde perfiizyonda azalma goriiliir. Ancak, hastalarin
% 16’sinda sintigrafik bulgu olmayabilir. Akciger bi-
yopsilerinde alveol duvarinda nekroz ve parankimal fo-
kal skarlar goriiliir. Prognoz kotii olup, hastalarin %
13’1, bir olgumuzda oldugu gibi, mekanik ventilasyon
gerektirir. Olgularin % 11’inde nérolojik komplikasyon-
lar ve % 9’unda o6liim goriiliir 2-46.11.12)_ Her iki olgu-
muzda da norolojik komplikasyon goriilmedi.

Agrili kriz carpici olarak pulmoner kriz ile birliktelik
gosterir4), Olgularmn yaklasik olarak % 30’unun agril
krizle beraber oldugu saptanmigtir. Sunulan her 2 olgu-
muzda da agrili kriz pulmoner krize eslik etmekteydi .

Akciger infeksiyonu pulmoner kriz ayirici tanisinda 6n-
celikle diistiniilmelidir. Akciger infeksiyonu olan hasta-
larda krizde oldugu gibi dispne, gogiis agrisi, ates ve hi-
poksi goriilebilir. Ancak, bu hastalarda eslik eden agrili
kriz bulunmaz. Sedimantasyon hiz1 artar ve akciger per-
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fiizyon sintigrafisi normal bulunur. Direkt grafilerde in-
filtrasyona ait bulgular goriiliir. Kan kiiltiirii ve balgam
kiiltiiriinde tireme saptanir (2-4.6.1D),

Pulmoner kriz tedavisinde erken tani, dogru ve hizli
miidahale hayat kurtarir. Tiim hastalarin vital bulgulari-
nin ve arter kan gazlarmin yakin monitérizasyonu ge-
reklidir. Tedavide hidrasyon, hipoksi varsa oksijen teda-
visi, agr1 kontrolii ve kan degisimi veya eritrosit aferezi
onerilmektedir. Bu tedavilere yanitsiz hipoksi ve solu-
num yetersizligi varliginda ise mekanik ventilasyon ge-
rekir 2-4.6.11-19) Sunulan her iki olgumuza da kan degi-
simi yapilmis ve bir olgu da mekanik ventilasyon ihtiya-
c1 gostermistir.

Ulkemizde de, diger hemoglobinopatiler oldugu gibi
orak hiicre anemisi de sik olarak goriilmektedir. Pulmo-
ner krizin orak hiicreli anemide sik karsilagilan ve acil
tedavi gerektiren komplikasyonlarindan biri olmasi ne-
deni ile pulmoner krizli iki orak hiicre anemili hasta tar-
tisilmustir.
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