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ORAK HUCRELI ANEMI NEDIR?

Orak hicreli anemi, eritrositlerler icindeki anormal hemoglobin
formu nedeniyle dizensiz sekilli kirmizi kan hcreleri ile
karakterize genetik bir hastaliktir. Hemoglobin, OKksijeni
normal bir sekilde tasiyabilir, ancak oksijen serbest
birakildiktan sonra, hastalikli molekuller birbirine yapisir ve
eritrositlerde anormal sekilli cubuklar olusturur. Bu da,
eritrositlerin orak seklinde olmasina ve kucuk capl kilcal
damarlardan sikilamamasina ve bu damarlarin tikanmasina
neden olur. Bu hastalik ilk olarak 1919'da Dr. James Herrick
tarafindan tanimlandi. 1956'da bilim adamlari, bu hastaliktan
sorumlu hemoglobin proteinindeki gen anormalligini kesfettiler
[1]. B globin zincirinin 6. aminoasidi olan glutamat yerini i —
valin'in almasina neden olan nokta mutasyonu, normal “ -
HbA'nin yapisinin bozularak mutant HgS sentezlenmesine =
neden olmaktadir. Orak hucreli anemide, hastalikli gen '
otozomal resesif (eseysel kromozomlara bakilmaksizin)
olarak gelecek nesillere aktarilir. Orak hicre mutasyonu
homozigot ya da heterozigot yapida olabilmektedir. Hasta
olmayan bireyler HbBAA, heterozigot (tasiyici) HDbAS,
homozigot hasta HbSS olarak adlandirilir.  [2].

Abnormal
hemaoglobin

Sickle cells
~ blocking blood flow

Kodlama sekananin baganga

DNA'nin
ideotit CAC GTG GAC TGA GGA CmC CTC

ddim GTG CAC CTG ACT CCT GAG GAG

Aminoasit Valin , Hiidin , l5sn . Polin . Treonin . Gutamk _ Gutamik .,

Normal

DNAmn ¢ AC GTG GAC TGA GGA Cc cTC
Nuleotit

dgim GTG CAC CTG ACT CCT GTG GAG

Aminocasit | valin _ Hisidin Prolin . Treonin g, Valin . Gutamik
dizisi asit

[3]

ORAK HUCRELI ANEMI HASTALIGININ NEDENLERI

Orak hicreli aneminin 6nde gelen nedeni, hemoglobin-beta
genini etkileyen genetik bir kusurdur. Hemoglobin, kirmizi
kan hucrelerinin akcigerlerden tiim vicuda oksijen tasimasini
saglar. Orak htcreli anemi ile iliskili hemoglobin, kirmizi kan
hicrelerinin sert, yapiskan ve sekilsiz olmasina neden olur.
Bir cocugun etkilenmesi icin, hem annenin hem de babanin -
orak hicre 6zelligi olarak da bilinen - orak hiicre geninin bir
kopyasini tasimasi ve degistirilmis formun her iki kopyasini
da cocuga gecirmesi gerekir. Yalnizca bir ebeveyn orak hticre
genini cocuga aktarirsa, o cocuk orak hicre 6zelligine sahip
olacaktir. Bir tipik hemoglobin geni ve genin degistiriimis bir
formuyla, orak hiicre 06zelligine sahip kisiler hem tipik
hemoglobin hem de orak hiicre hemoglobini yaparlar. Kanlari
bazi orak hucreler icerebilir, ancak genellikle semptomlari
yoktur. Bununla birlikte, hastaligin tasiyicilaridir, bu da geni
cocuklarina gecirebilecekleri anlamina gelir [3,4]. Orak hucre
anemisi hastaligi Afrika kitasi, Ortadogu, Amerika, Ulkemizin
de icinde bulundugu Akdeniz kiyr bdlgelerinde ve
Hindistan’da genis bir cografik dagilima sahiptir [1].
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SITMA HASTALIGI NEDIR?

Sitma, bir parazitin neden oldugu bir hastaliktir. Parazit, enfekte sivrisineklerin isirmasi yoluyla
[2] Insanlara bulasir. Sitmasi olan kisiler genellikle yluksek ates ve sarsici titreme ile kendilerini
cok hasta hissederler. Hastalik 1liman iklimlerde nadir goralirken, sitma tropikal ve subtropikal

Orak Hiicreli Anemi Cesitleri ve Tanisi

Bir kisinin kalitsal olarak aldigi orak hicreli anemi tipi, sahip
olduklari spesifik hemoglobin tipine baglidir. Hemoglobin Sf3
talasemi, hemoglobin SC, hemoglobin SS, hemoglobin SO,
hemoglobin SD ve hemoglobin SE dahil olmak Gzere cesitli
hemoglobin tdrleri vardir. Orak hucreli anemi, kirmizi kan
hicrelerinin mikroskop altinda incelenmesiyle tanimlanabilir.
Muayene, kan orneklerinin alinmasini ve orak hazirlik olarak
bilinen bir sdrecte analiz icin hazirlanmasini icerir. Orak
hicreli anemiyi dogrulamak icin cozanurlik testleri de
kullanilabilir. Dogmamis cocuklarda orak hicreli anemiyi
koryon villus 6rneklemesi veya amniyosentez yoluyla teshis ——
etmek de mimkundur [4]. AR

SITMANIN BULASMA DONGUSU

Sitma, plasmodium cinsinin tek hucreli bir parazitinden —  “°

kaynaklanir. Parazit insanlara en sik sivrisinek Isiriklarl = e

yoluyla bulasir.

Sivrisinek iletim dongusu:

1)Enfekte olmamis sivrisinek. Bir sivrisinek, sitmasi olan bir

Kisiyi besleyerek enfekte olur.

2)Parazitin iletimi. Bu sivrisinek gelecekte sizi isirirsa, sitma

parazitlerini size bulastirabilir.

3)Karacigerde. Parazitler vicudunuza girdikten sonra,

karacigerinize giderler - bazi turler bir yil boyunca uykuda

kalabilir.

4)Kan dolasimina. Parazitler olgunlastiginda, karacigeri terk

eder ve kirmizi kan hicrelerinizi enfekte ederler. Bu,

iInsanlarin tipik olarak sitma semptomlari gelistirdigi zamandir.

5)Bir sonraki kisiye. Enfekte olmamis bir sivrisinek dongunun

bu noktasinda sizi Isirirsa, sitma parazitlerinizle enfekte olur

ve onlari 1sirdigi diger insanlara yayabilir [6].

Sitmaya neden olan parazitler kirmizi kan hicrelerini

etkilediginden, insanlar asagidakiler dahil olmak (zere

enfekte kana maruz kalmaktan da sitmaya yakalanabilir:

- Anneden dogmamis ¢cocuga

- Kan nakli yoluyla
- Uyusturucu enjekte etmek icin kullanilan igneleri

paylasarak [5].
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https:/medium.com/@badgehelpprograms/sickle-cell-anemia-symptoms-causes-treatment-2748f83dd80e

[5] https://www.drugs.com/mcd/malaria

[6] https://iredcliffelabs.com/myhealth/lab-test/blood-test/malaria-disease-symptoms-and-treatment/

[S]

[7]

tlkelerde hala yaygindir. Her yil yaklasik 290 milyon kisiye sitma bulasiyor ve 400.000'den
— fazla insan hastaliktan 6ltyor. Sitma enfeksiyonlarini azaltmak icin diinya saglik programlari,
Insanlar1 sivrisinek isiriklarindan korumak icin Onleyici ilaglar ve bocek ilaci ile islenmis
cibinlikler dagitir. Dinya Saglik Orgutt, sitma vakalarinin yuksek oldugu Ulkelerde yasayan
cocuklarda kullanilmak tzere sitma asisi dnermistir. Koruyucu giysiler, cibinlikler ve bo6cek
llaclari seyahat ederken sizi koruyabilir. Ayrica, yuksek riskli bir bélgeye yolculuktan once,
yolculuk sirasinda ve sonrasinda koruyucu ila¢ alabilirsiniz. Bircok sitma paraziti, hastalig
tedavi etmek icin kullanilan yaygin ilaclara karsi direnc gelistirmistir [5].

Orak Hiicreli Anemi ve Sitmaya Karsi

Direnci

Hemoglobin S, talasemi ve glukoz-6-fosfat dehidrogenaz
veya G6PD eksikligi, Plasmodium falciparum'a karsi artan
direnc ile iligkilidir.

1) G6PD eksikligi olan kisiler, falciparum sitmanin ciddi
etkilerine karsi  korunur. 2) Orak hicre 0ozelligi
(heterozigotlar) olan bireyler sitmaya karsi korunur, clnku
kKirmizi kan hicreleri cok az ATPaz aktivitesine sahiptir ve
parazitin bldyumesini desteklemek icin vyeterli ener;i
uretemez. Homozigot orak hicreli anemisi olan insanlar da
korunur, ancak nadiren cok fazla fayda saglayacak kadar
uzun yasarlar. 3) Gorunuse goére, Duffy negatif eritrositler
Plasmodium vivax ile enfeksiyona karsi artan direncg gosterir.
P. vivax icin reseptor Duffy kan grubu antijenidir. Siyah Bati
Afrikalilarin% 90'indan fazlasi ve Amerikan torunlarinin ¢ogu
Duffy antijenini Uretmez ve bu nedenle vivax sitmasina karsi
direnclidir.

Orak hiticre 6zelligi ile sitma direnci, hala 6nemli bir tartisma
konusu olmaya devam etmektedir. Orak hlcre 0zelligi
(genotip HbAS), siddetli ve karmasik sitmaya karsi yuksek
derecede diren¢ saglar, ancak kesin mekanizma
bilinmemektedir. Orak mutasyon-orak hicre 6zelliginin
(babadan veya anneden miras kalan) yalnizca bir kopyasini
tasiyan bireylerde orak hicre anemisi gelismez ve normal
yasam sdrerler. Bununla birlikte, ayni bireylerin aslinda
sitmaya karsi yuksek oranda korundugu bulundu, bu da
sitmanin endemik oldugu cografi bélgelerde bu mutasyonun
yuksek prevalansini acikliyor.

Orak hucreli anemisi olan insanlar sitmadan muzdariptir ve
cok da kotudar. Sitma, Afrika'daki orak htcre krizinin en
yaygin nedenidir.
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