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Gebelik ve Orak Hiicreli Anemi
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OZET

GEBELIK VE ORAK HUCRELI ANEMI (Olgu Sunumu)

Orak hucreli anemi, yiiksek feto-matemal morbidite ve mortalite ile seyreden, 6zellikle i¢lincl trimesterde artan agri kriz-
leri ile karakterize kronik konjenital bir hemolitik anemi seklidir. Bu yazida 17. gebelik haftasinda bagvuran, homozigot
orak hicre anemili bir.hasta sunuldu. Gebelik takiplerinde anemi ve Uriner enfeksiyon en sik rastlanan ve tedavisi yapilan
komplikasyonlardi. Seri ultrasonografi, kardiyotokografi, biyofizik profil ve uterin-umbilikal arter Doppler incelemeleri yapi-
larak takip edildi. Gebeligin 33. haftasinda hafif preeklampsi ve Uriner enfeksiyon saptandi. Yatak istirahati, hidrasyon,
oksijen ve antibiyotik tedavisine baslanildi. Hospitalizasyon esnasinda 37. gebelik haftasinda erken membran ruptiri ve
erken dogum eylemi basladi. Spontan vaginal dogumla 2850 gram, 48 cm, apgari 7-9 olan kiz bebek dogurtuldu. Orak
hiicre anemili gebelerde kan transflizyonu, folik asit destegi, antibiyotik tedavisi, yakin prenatal takip yapilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Orak hicreli anemi, Hemoglobinopati, Gebelik.

SUMMARY

SICKLE CELL ANEMIA AND PREGNANCY (A case report)

Sickle cell anemia is a kind of congenital hemolytic anemia associated with high fetomaternal morbidity and mortality. It is
characterized by painful crisis in the third trimester. A homozygous sickle cell case seen in the 17th gestational week is
discussed in this article. Anemia and urinary infeciton were the most common morbidity and were treated during preg-
nancy. Serial ultrasonography, cardiotocography, biophysical profile, umbilical and uterine arteries Doppler investigations
were done. Mild preeclampsia and urinary infection are diagnosed at the 33rd week of the gestation. Hydration, oxygena-
tion and antibiotherapy were performed after hospitalization. Early membrane rupture and preterm labor were occurred at
the 37th gestational week. A female fetus (2850 g/48 cm) with 7/9 Apgar score was delivered vaginally. Supportive treat-
ment such as blood transfusions, folic acid supplementation, prophylactic antibiotherapy and close prenatal surveillance
are indicated in cases with sickle cell anemia during pregnancy.

Key Words: Sickle cell anemia, Hemoglobinopathy, Pregnancy.

di derecede olumsuz etkiler olusturabilen kro-
nik, konjenital bir hemolitik anemidir. Orak
hiicre anemili hastaliklar 4 ayr1 grupta incelenir:

1) Sickle S hastaligi: 11. kromozomun 3 globulin
genindeki 6. aminoasidi sifreleyen kodonunda bir
nokta mutasyon olmasi ile karakterizedir. Hemoglobi
nin her iki B zincirinde glutamik asidin yerine valin
girer.

2) Sickle C hastaligi: Hemoglobindeki B zincirinde
glutamik asit yerine lizin gegmistir.

3) Sickle SC hastaligi: Hemoglobindeki 3 zincirleri-
nin bir kisminda HbS, bir kisminda ise HbC bulunur.

4) Sickle cell + B talasemi hastaligi: Hemoglobin-
deki B zincirlerinde HbS'in bulgusu varken, ayn1 za-
manda B zincirlerinin bir kisminda (3+) veya tama
minda (8°) defekt bulunabilir (1,2).

HbS tastyicihiginda (heterezigot) HbS %35, HbA ise
%65 oranindadir. Bu tip olgular ¢ok hipoksik ortamla-
rin diginda genelde asemptomatiktirler. Hastalik tablo-

Orak hiicreli anemi, gebe ve fetus lizerinde cid-
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su daha ¢ok homozigotlarda (HbSS) goriiliir. Bu has-
taliklar otozomal ressesif gecis gosterirler (3). Ameri-
ka'daki siyah irkta, Orta ve Bat1 Afrika'da 6zellikle sit-
manin endemik oldugu bolgelerde goriiliir. Akdeniz
iilkelerinde HbS tastyiciligt % 8-30 oraninda goriil-
mektedir. Tiirkiye'deki sikligr ise % 0.1-0.6 arasinda
bildirilmistir (4). Orak hiicre anemili gebelerde mater-
nal ve fetal komplikasyonlar artmustir.

Bu yazida bir homozigot orak hiicre anemili gebe-
nin antenatal takibi, feto-maternal riskler, dogum ve
kontrasepsiyon yontemi literatiirler 1s18inda tartisildi.

OLGU

Manisa dogumlu 32 yasindaki E.K. adli hastada 12
yasinda anemi tespit edilmesi iizerine hemoglobin
elektroforezi yapilarak homozigot orak hiicreli anemi
tanis1 konmus. Ilk gebeligi olan hasta 17. gebelik haf-
tasinda carpinti, halsizlik ve ates nedeniyle basvurdu.
Oksijen ve intravendz sivi tedavisine alinan hastada
iiriner enfeksiyon ve derin anemi (Hb: 6.5 g/dl, Htc:
% 19.4, serum demiri: 56 pg/dl, MCV: 62 fi, total de-
mir baglama kapasitesi: 450 pg/dl) tespit edilmesi
iizerine 2 iinite kan transflizyonu, oksijen, siv1 replas-
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mani, uygun antibiyotik ve analjezik verildi. Kan
transfiizyonundan 6nce gebeden ve baba adayindan
hemoglobin elektroforez icin alinan kanlarda, baba
adayinda % 96 HbA tespit edilirken, gebede HbS %
82.2, HbA % 17.8 oraninda bulundu. Gebede homo-
zigot orak hiicreli anemi tanisi teyit edildi. Durumu
iyilesen hastaya ferrofumarat 175 mg, folik asit 20 mg
ve polivitamin i¢eren preparattan giinde 2 adet (Vi-
fer kapsiil, Deva) verildi. Hastaya iki haftada bir
kontrole gelmesi Onerilerek taburcu edildi. Takipler-
de kan sayimi, biyokimyasal tetkikler, idrar analizi ve
seri ultrasonografi incelemeleri yapildi. Kan transfiiz-
yonlan ile hemoglobin degeri 7 mg/dl'nin lizerinde
tutuldu. Gebeligin 28. haftasindan sonra haftalik ta-
kiplere baslandi. Gebeligin 30. haftasinda agr krizi
ile gelen hasta hastaneye yatirildi ve iiriner enfeksi-
yon saptandi. Uygun sivi replasmani, antibiyotik,
analjezik, oksijen tedavisi ve bir tinite taze kan veril-
di. Gebeligin 31. haftasinda uterin ve umbilikal arter
Doppler incelemeleri yapildi ve normal bulundu. 33.
gebelik haftasinda arteryel tansiyon 140/95 mmHg,
O0dem (++), proteiniiri (++), bulunarak preeklampsi ta-
nist ile hospitalize edildi. Idrarda proteiniiri tetkikin-
de (Esbach) 2.5 g/dl, kreatinin klirensi 56 ml/dak.
bulundu. Hastanede yattig1 donemde 37. gebelik haf-
tasinda erken membran riiptiirii gelisti. Amniyon sivi-
sinda tap ve kopiik testleri yapilarak fetiisun matiir
oldugu saptandi. Bir giin sonra spontan vaginal do-
gum ile pudental blok yapilarak 2850 g/48 cm, birin-
ci dakika apgar1 7, besinci dakika apgan 9 olan kiz
bebek dogurtuldu. Postpartum maternal ve neonatal
komplikasyon olmadi.

TARTISMA

Orak hiicreli anemi olgularinda diisiik pH'da, dii-
siik oksijen basincinda veya araya giren enfeksiyon-
larda anormal hemoglobinlerde kristallesme (polime-
razisyon) meydana gelir. Bunun sonucunda eritrosit-
lerde oraklasma, rijidite ve fleksibilitede azalma olur.
Bu degisimlerle birlikte hemolizde artma, siddetli
anemi, mikrosirkiilasyonda bozulma (vazookliizyon)
ile organlarda enfarktiisler goriiliir ve agr1 krizi gelisir
(1,2). Normal gebelerde plazma voliimii artar ve he-
moglobin konsantrasyonu diiser. Orak hiicre anemi-
sinde hemoglobindeki anormallik normalde 120 giin
olan eritrosit dmriinii 20 giine kadar diisiiriir. Kisa
eritrosit omrii retikiilositlerde artisa (% 7-12) ve he-
moglobin seviyelerinde diisiise (7-9 g/dl) neden olur
(3). Risk altindaki populasyonda (aile Oykiisii, Eti
Tirkligii, hemoglobin degeri devamli 10 g/dI'nin al-
tinda, sik triner enfeksiyonu bulunan gebeler...)
anormal hemoglobin taramasi gereklidir. Sodyum
metabisiilfit testi i¢in lamda bir damla kan ile % 2'lik
taze reaktif karigtirilir. Orak hiicre anemisi ya da tagi-
yiciiginda birkag dakikada kirmuzi hiicrelerin gogu
oraklasir. Yanlis pozitiflik oran1 yiiksek olsa da, pozi-
tif test bulundugunda hemoglobin elektroforezi yapil-
malidir. Diger bir test, Sickledex testidir. Bu testte 2
w/L kanin 2 mi sodyum dithionite reaktifi ile karistiril-
mas1 sonucunda bulaniklasma olmasi pozitif kabul
edilir (1-3).

Normal bir gebeye oranla, orak hiicre anemili ge-
bede agn krizleri (vazo-okliizyon) daha ¢ok 3- tri-
mesterde gozlenir. Splenik sekestrasyon sendromu
(dalagin ani olarak biiylimesi, karin agrisi, pansitope-
ni, Hb konsantrasyonunda ani diisiis), preeklampsi,
pulmoner emboli ve pndmoni, serebrovaskiiler olay-
lar, hepatit, safra yollar1 taglar1 ve {iriner enfeksiyon
gibi komplikasyonlar artmustir (5,6). Gebelikte artan
hiperkoagiilasyon ve staza bagli olarak alt ekstremite-
lerde iilsere lezyonlar ve agr kriz odaklar1 bulunabi-
lir (6). Ozellikle iiriner enfeksiyonlar, asemptomatik
bakteriiiri ve piyelonefrit siklikla bulunur. Uriner en-
feksiyon bir kez tedavi edildiginde, geriye kalan ge-
belik siiresinde de profilaktik antibiyotik tedavisi ya-
pilmalidir. Bizim olgumuzda da en sik bulunan
komplikasyon iiriner enfeksiyondu. Ilk ataktan sonra
antibiyotik tedavisine devam edilmesine ragmen ii¢
kez daha enfeksiyon atagi gelisti.

Hemolitik anemi ve gebelikte artan folik asit ihti-
yacindan dolay1 en az 1 mg/giin folki asit verilmeli-
dir. Bu hastalarda demir depolar1 azalacagindan de-
mir destegi yapilmalidir. Fakat kronik hemoliz sonu-
cunda serum demiri artmis olabilir. Bu nedenle mut-
laka serumda demir tayinleri yapilmalidir (7). Olgu-
muzda da serum demiri diisiik oldugundan ferrofu-
marat ve folik asit i¢eren ilag¢ verildi.

Orak hiicre anemili gebelerde preeklampsi ora-
ninda belirgin artis oldugu (normalin 4-6 kat1) savu-
nulmaktadir. Hastammzda da 33. gebelik haftasinda
preeklampsi tespit edildi. Yatak istirahati ile hastanin
durumu iyilesti. Bu tip gebeliklerin % 15-25'inde pre-
term dogum olmaktadir. Orak hiicre krizleri fetusta
anormal biyofizik profil ve Doppler sonuglarina yol
acsa da bunlarin ¢ogu gecicidir ve krizden sonra nor-
male donerler (3,6,8).

Orak hiicre anemili olgularda antepartum takip
testleri 26.-28. gebelik haftasindan itibaren baglatilma-
lidir. Intrauterin gelismenin takibi seri ultrasonografi
ile fetusun fizyolojik durumu ise biyofizik profil ile
degerlendirilir. Hastamiz da 26. gebelik haftasindan
itibaren gelisme geriligi yoniinden takip edildi. Bu tiir
riskli gebeliklerde Doppler incelemelerinin erken do-
nemde baslatilmasmin gerektigi ileri siiriilmektedir
(9). Hastamiza 31. gebelik haftasinda Doppler incele-
mesi yapildi ve sonuglar normal bulundu.

Orak hiicre anemili gebelerde Obstetrik bir endi-
kasyon yoksa vaginal dogum tercih edilir. Bunlarda
plasental yetmezlik riski artmis olacagindan siki mo-
nitorizasyon yapilmalidir. Rejyonel ya da lokal anes-
tezi yapilabilir. Hasta eger genel anestezi alacaksa
HbS seviyesi % 40'in altinda, hemoglobin degerleri
ise 10-11 g/dl civarinda bulunmalidir. Dogumdan
sonra erken mobilizasyon ve yeterli hidrasyon trom-
boemboli riskini azaltir. Ozellikle 3- trimesterde agr
krizlerinin siklasmasi ve diger komplikasyonlarin ge-
lismesi nedeniyle fetusun akciger maturasyonu ta-
mamlandiktan sonra 40. gebelik haftasi beklenmeden
dogum yaptirilabilir (1,3,6,7). Hastanrmz 37. gebelik
haftasinda EMR'yi takiben 24 saat sonra pudental
blok yapilarak spontan dogum ile 2850 g/48 cm, ap-
gar1 7/9 olan bir kiz bebek dogurdu.
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Orak hiicreli anemili hastalara kontrasepsiyon yon-
temi olarak tubal ligasyon, bariyer yontemleri ya da yal-
niz progesteron igeren subdermal levonorgestrel imp-
lant1 6nerilmektedir. Ostrojen iceren oral kontraseptif-
ler tromboemboli riski, intrauterin araglar ise enfeksi-
yon riski tagirlar (3,6). Hastamiza bariyer ya da kondom
yontemlerinden birini kullanmast tavsiye edildi.

Sonug olarak, gebelik sirasinda persistan anemi,
tekrarlayan iriner enfeksiyonlar ve agr krizleri ile
seyreden olgularda hemolitik anemi olasilig1 diisiiniil-
meli, uygun laboratuvar tetkiklerini takiben kan
transfiizyonlarindan ¢ekinilmemeli, erken dogum teh-
didi ve oksijenlenme bozuklugu ile miicadele edilme-
li, fetus gelisimi ve biyofizik parametreleri yakin takip
edilmeli, krizler sirasinda oksijen, sivi ve antibiyotik
tedavileri verilmeli ve akciger olgunlugu belirlendik-
ten sonra termden dnce dogum gergeklestirilmelidir.
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