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ÖZ

Orak hücreli anemi ve talasemi, dünyada en sık görülen kalıtsal hemoglobinopatilerdir. Kronik 
hemolitik anemi ile seyrederler. Yaşam kaliteleri için aralıklı kan transfüzyonuna gereksinim 
duyarlar. Sıklıkla dokuya oksijen sunumunda sorun yaşayan bu hastalarda erken yaşlarda çoklu 
organ yetmezlikleri gelişir. Kan transfüzyonunun yan etkilerini sık yaşayan ve organ fonksiyonları 
sınırda olan bu hastaların anestezi yönetimleri oldukça zor ve karmaşıktır. Ne yazık ki bugüne 
kadar hastalarda perioperatif komplikasyonların azaltılabilmesi açısından gerekli transfüzyon 
miktarı ve hemoglobin düzeyleri konusunda, kanıta dayalı, ortak bir görüş oluşturulamamıştır. 
Literatürde varolan veriler, özellikle preoperatif döneme odaklanmış, az sayıdaki randomize kont-
rollü çalışmalar ve olgu sunumlarıdır. Bu derlemede orak hücreli anemi ve talasemiler ayrı başlık-
lar halinde ele alınmış, hemoglobinopatili hastalara uygulanan perioperatif transfüzyonların 
gereklilikleri değerlendirilmeye çalışılmıştır.

Anahtar kelimeler: Anestezi yönetimi, kalıtsal hemoglobinopati, perioperatif kan transfüzyonu, 
orak hücreli anemi, talasemi

ABSTRACT

Sickle cell anemia and thalassaemia are the most common hereditary hemoglobinopathies in the 
world. They course with chronic hemolytic anemia. These patients require intermittent blood 
transfusion for their quality of life. Multiple organ failure develops at an early age in these 
patients, who frequently experience problems in delivering oxygen to the tissue. The anesthetic 
management of these patients who have frequent side effects of blood transfusion and whose 
organ functions are at the limit is quite difficult and complicated. Unfortunately, no evidence-
based, commonly shared opinion has been established about the amount of transfusion required 
and desired hemoglobin levels to reduce perioperative complications in these patients. The data 
available in the literature are derived from scarce number of randomized controlled trials and 
case reports, especially focused on the preoperative period. In this review, sickle cell anemia and 
thalassemia are treated as separate headings and the indications of perioperative transfusions 
applied to patients with hemoglobinopathy have been evaluated.
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GİRİŞ 

Orak Hücreli Anemi (OHA) ve Talasemi dünya gene-
linde en sık karşılaşılan kalıtsal hemoglobinopatiler-
dir (1). Her ikisi de kronik hemolitik anemi ile seyre-
den hastalıklardır. Bu nedenle perioperatif transfüz-
yon yönetimleri de özellik taşır. Anestezistlerin bu 
hastaları cerrahi süresince iyi yönetebilmek için epi-
demiyoloji, patofizyoloji ve klinik durumları hakkında 
bilgi sahibi olmaları önemlidir (2). 

Dünya genelinde 163 ülkede yaklaşık 30 milyonun 
üzerinde OHA’lı hasta yaşadığı düşünülmektedir (3,4). 
Hastalık ile doğan bebek sayısı 2010 yılında 305.800 
olarak belirlenmiştir (5). Bu sayının 2050 yılı için 
404.200’e ulaşması beklenmektedir (5). OHA’lı hasta-
ların beklenen yaşam ömrü Afrika ülkeleri gibi geliş-
memiş toplumlarda 5 yaştan az iken (6), gelişmiş 
ülkelerde iyi bakım şartları altında 40-50 yaş aralığına 
(kadın için 48, erkek için 42 yaş) ulaşabilmektedir (7). 
Kısa yaşam süresinin temel nedeni, vazooklüzyonun 
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neden olduğu iskemi ve yineleyen hemolizlere bağlı 
doku hipoksisidir. Hastalarda yaşamlarının erken 
döneminde akut ağrılı krizler, derin anemi, non-
fonksiyonel dalak, inme, renal hasar, kalp yetmezliği 
ve pulmoner hipertansiyon gibi morbidite/mortalite-
si yüksek multisistemik patolojiler görülebilmektedir 
(8). Bunlara ek olarak, cerrahi altında hipoksi, hipovo-
lemi, hipotermi gibi durumlarda gelişebilecek ani 
vazo-oklüziv krizler veya hemolitik ataklar, anestezis-
ti zorlayacak en önemli noktalardır. 

Talasemi yaygın görülen diğer bir hemoglobinopati-
dir. Dünya genelinde yaklaşık 80 milyon insanı etkile-
yen ve her yıl 60.000 yenidoğanın eklendiği hetero-
jen bir hastalık grubudur (9). Yeni geliştirilen tedavi 
yöntemleri ile 30 yaşın üzerindeki yaşam beklentisi 
oranı %60’ın üzerine henüz çıkarılabilmiştir (10). 
OHA’dan farklı olarak, Talasemili hastalar erken yaş-
lardan itibaren düzenli ve sık transfüzyon gereksinimi 
gösterirler. Düzenli transfüzyon tedavileri beklenen 
yaşam süresini uzatmakla birlikte, aynı zamanda 
demir yüklenmesine, ilerleyici iskelet bozukluklarına 
ve organ disfonksiyonuna neden olmaktadır. Kronik 
transfüzyon öyküsü, yüksek perioperatif morbidite-
mortalite ile ilişkilidir.

Bakım ve tedavi olanaklarının gelişmesi ile beklenen 
yaşam süresi artan bu hastaların erken yaşta sıkça 
geçirdikleri cerrahi sorunlara, dejeneratif süreçlerin 
neden olduğu operasyonlar da eklenmiştir. Bu hasta-
larda perioperatif tranfüzyon yönetimi, komplikas-
yonlara etkisi bakımından kritik önem taşımaktadır. 
Bu klinik önem bilinmesine karşın, transfüzyon açı-
sından çalışmaların büyük kısmında preoperatif 
döneme odaklanılmıştır. Bu derlemede, literatürden 
elde edilen sınırlı veriler ışığında hemoglobinopatili 
hastaların perioperatif transfüzyon yönetimleri 
değerlendirilmeye çalışılmıştır.

I. Orak Hücreli Anemi

a. Genetik ve Patogenez

Sağlıklı erişkin hemoglobini (Hb), 11 ve 16 numaralı 
kromozom tarafından kodlanan ve HbA olarak isimlen-
dirilen 2 adet α ile 2 adet b zincirinden (α2b2) oluşur. 
OHA’da ise b globin zinciri üzerindeki 6. pozisyonda 
aminoasit düzeyinde oluşan bir nokta mutasyon ile 
glutamik asit yerine valin gelmesi sonucu HbS oluşu-

muyla karakterizedir (11). Kalıtsal aktarımı otozomal 
resesiftir. OHA için birçok farklı patolojik Hb genotipi 
tanımlanmıştır (Tablo I). Farklı Hb genotipine sahip 
hastaların bazal Hb seviyeleri değişkenlik gösterir ve 
klinik durumları bu genotip farklılıklarından etkilen-
mektedir (12). HbF normalde fetal ve neonatal dönem-
de izlenen bir Hb tipi olup, sağlıklı erişkinlerde oranı 
%1’in altındadır. Buna karşın, OHA’lı hastalarda HbF 
oranı O2 taşıma kapasitesine katkıda bulunduğu için 
önem kazanır. Hatta hastaların tedavisinde kullanılan 
hidroksiüre tedavisinin ana hedefi HbF yüzdesini arttı-
rabilmektir. HbS ile sağlıklı HbA kombinasyonuna 
sahip olanlar, taşıyıcı (Hb AS genotipi) olarak isimlen-
dirilir ve bunlar hasta olarak sınıflandırılmazlar. 

OHA’da temel patofizyolojik mekanizma, çeşitli 
nedenlerin tetikleyebildiği HbS’in polimerizasyonu 
ile eritrositlerin birbirine ve endotel yüzeyine adhez-
yonu sonucu ortaya çıkan vazooklüzyon kliniği ve 
doku hipoksisidir (8). Endotel yüzeyindeki fibrin depo-
zitlerinin ve ortamdan salınan proinflamatuar sito-
kinlerin varlığı sistemik yanıtı şiddetlendirir. Bu 
durum hızla multiorgan disfonksiyonu gibi ağır pato-
lojik süreçlere dramatik olarak ilerleyebilir. 

HbS, eritrositlerin oksijen taşıma kapasitelerini azal-
tır ve hastalığa da ismini veren orak şeklinde frajil 
eritrosit yapılarının oluşmasına neden olur. Normal 
eritrosit yaşam süresi yaklaşık 120 gün iken, orak 
hücreli eritrositlerde bu süre 10-20 gündür. Bu kısal-
mış eritrosit ömrü hiperdinamik sirkülasyon ve 
hiperproliferatif kemik iliğine yol açan kronik hemoli-
tik anemi tablosuna neden olmaktadır (13,14). 
Hastalarda kronik hemoliz bilirubin seviyeleri yüksel-
mesine ve kolelitiazise neden olur (Şekil 1). Hemolize 

Tablo I. Sık görülen OHA genotipleri ve özellikleri (12)

Genotip

Hb SS

Hb Sβ0 talasemi

Hb Sβ+ talasemi

Hb SC

Hb S 
oranı (%)

>90

>80

>60

50

Diğer Hb 
oranları (%)

Hb A 0
Hb A2 <3.5
Hb F <10

Hb A2 >3.5
Hb F <20

Hb A 10-30
Hb A2 >3.5
Hb F <20

Hb C 45   
Hb A2 <3.5
Hb F ≤1

Beklenilen Hb 
düzeyi (gr dL-1)

6-9

7-9

9-12

9-14
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uğrayan frajil eritrosit yapılarından salınan serbest 
Hb molekülleri, nitrik oksiti (NO) etkisiz hale getirir 
(15). Bu durum endotel disfonksiyonun ve vazokons-
trüksiyon oluşumun diğer bir nedenidir (16). Ayrıca 
HbS molekülleri oksidatif hasar oluşturarak eritrosit 
membran stabilizasyonunu etkiler ve oraklaşmayı 
kolaylaştırabilmektedir (17). Hastalarda klinik olarak, 
şiddetli dispne ve anjina ile karakterize akut göğüs 
sendromu, konjestif kalp yetmezliği, iskemik serebro-
vasküler olay, akut böbrek yetmezliği ve postoperatif 
enfeksiyona yatkınlık görülmektedir. 

b. Epidemiyoloji

Bazı coğrafik bölgeler OHA için endemik kabul edil-
mektedir. Özellikle Afrika (Sahra altında kalan bölge), 
Ortadoğu ve orta Hindistan bölgesi OHA’nın en sık 
görüldüğü alanlardır (18) (Şekil 2). Bu bölgelerde yaşa-
yan popülasyonun yaklaşık %2-6’sının hastalıktan 
etkilendiği düşünülmektedir. Özellikle Afrika kıtasının 
sahra altı bölgesinde bu oran, popülasyonun %6’sını 
aşmaktadır (19,20). Heterozigot OHA (HbAS genotipi) 
sayısı çok daha yüksek olup, bunlar taşıyıcı olarak 

Şekil 1. Orak hücreli anemide patogenez

Şekil 2. Orak hücre anemisinin (HbS alleli) sık görüldüğü bölgeler (18)

Nekroz
Organ disfonksiyonları

Akut ağrı
Reperfüzyon hasarı

Halsizlik
Anemi

Kolelitiazis
Endotelyal disfonksiyon

İskemi Hemoliz
Serbest Hb, NO’yu
etkisiz hale getirir:

NO azalır
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isimlendirilir ve hastalığın klinik özelliklerini göster-
mezler. 

Ülkemizdeki toplam OHA’lı hasta sayısı yaklaşık 
10.000 civarında olup, HbS sıklık oranı %0.03’tür (21) 

ancak bu oran bölgeden bölgeye farklılık gösterebil-
mektedir. Sağlık Bakanlığı ve Ulusal Hemoglobinopati 
Konseyi’nin son verilerine göre taşıyıcı sıklığı 
Mersin’de %13.6, Antakya’da %10.5, Adana’da %10, 
Antalya’da %2.5, Diyarbakır’da %0.5, Muğla’da %0.5 
sıklıktadır (22). Çukurova bölgesi ülkemizde OHA’nın 
en sık görüldüğü yöredir (23).
 
c. Preoperatif Değerlendirmede Önemli Noktalar

Preoperatif değerlendirme sürecinde anestezist, 
hematolog, cerrahi ekip ve postoperatif ağrı takımı-
nın birlikte ve planlı çalışması perioperatif komplikas-
yon riskini belirgin olarak azaltmaktadır (8). OHA 
tanılı hastalarda preoperatif dönemde odaklanılması 
gereken temel nokta, hastanın cerrahi ameliyata 
optimal koşullar altında alınmasıdır. HbS polimerizas-
yonun tetiklenmesinin engellenmesinde, preoperatif 
HbS oranının azaltılması, aneminin düzeltilmesi, 
enfeksiyon kontrolü, övoleminin sağlanması, hipoksi-
nin tedavi edilmesi ve kullanılan medikasyonlar göz 
önünde bulundurulmalıdır.

OHA tanılı hastaların cerrahi ameliyat öncesi, eğer 
mevcut değilse Hb elektroforezi ve genotipi ortaya 
konulmalıdır. OHA’da hastaların bazal Hb seviyeleri 
ve HbS oranlarının bilinmesi, hem transfüzyon kara-
rında hem de tipinin seçiminde etkin rol oynar. HbS 
oranı dışında, diğer fetal ve patolojik Hb varyantları 
(Hb C, Hb F vb.) hakkında bilgi sahibi olunması da 
transfüzyonun yönetilmesini kolaylaştırmaktadır. 
Bunun yanı sıra rutin tam kan sayımı ve biyokimyasal 
parametreler ile koagülasyon testleri organ disfonk-
siyonlarını göstermesi bakımından gereklidir. Sık kan 
transfüzyonu gerektirebilen bu hasta grubunda, ayrı-
ca hepatit ve diğer serolojik testler bulaşıcı hastalık-
lar yönünden kesinlikle değerlendirilmelidir. 

Cerrahi ameliyatlar, OHA’lı hastalar için ciddi stres ve 
oraklaşmayı farklı yönlerden tetikleyebilen bir faktör-
dür. Hem cerrahi insizyon ve doku travmasının neden 
olduğu inflamatuar sitokin salınımı hem de sıvı ve 
kan kayıpları OHA’lı hastalar için ciddi risk oluştur-
maktadır. Günümüzde farklı tedavi yöntemleri ile 

sağkalım süresi uzayan bu hastalarda erken yaşta 
geçirilen cerrahi ameliyatların haricinde ileri yaşta 
izlenen dejeneratif nedenli, yüksek riskli majör ame-
liyatlar da artık uygulanmaktadır (Tablo II). 

Birçok merkez düşük postoperatif komplikasyon 
oranı nedeniyle laparoskopik ve endoskopik yöntem-
leri tercih etmektedir (24). Yapılan bir çalışmada ise, 
OHA’lı hastalarda laparoskopik tekniklerin kompli-
kasyon riskini azaltmadığı gösterilmiştir (25).

Sağlıklı erişkinlerde olduğu gibi OHA tanılı hastalar 
için de cerrahi risk gruplaması dikkate alınmalıdır. 
Açık torasik cerrahi, vasküler cerrahiler ve açık abdo-
minal cerrahiler gibi yüksek riskli cerrahi grubundaki 
ameliyatlarda genel anestezinin süresi, büyük mik-
tarda sıvı-kan kayıpları, asidoz ve hipotermi gibi 
koşullardan herhangi birinin gelişmesi daha kolay 
olup, oraklaşmanın tetiklenmesine zemin hazırlaya-
bilir. Yapılan çalışmalarda yüksek riskli cerrahilerin, 
OHA’lı hastalarda daha fazla transfüzyon gereksinimi 
ile korelasyon gösterdiği saptanmıştır (26). OHA tanılı 
hastaların daha sık olarak geçirdikleri kalça protezi, 
laparaskopik kolesistektomi ve splenektomi gibi ope-
rasyonlar orta risk grubunda yer almaktadır. 
Sistoskopi, küretaj ve tüp ligasyonu gibi minör ürolo-
jik ve jinekolojik operasyonlar ile kanamanın beklen-
mediği, cerrahi sürenin kısa öngörüldüğü ameliyat-
larda cerrahinin oluşturduğu risk rölatif olarak daha 
azdır. Ancak yine de OHA’lı her hastanın genel anes-
tezi alımı ile hipoksi, hipotansiyon ve oraklaşmanın 
tetiklenmesi ile ilgili risk altında olduğu akılda tutul-

Tablo II. OHA hastalarında sık uygulanan cerrahi ameliyatlar (8)

Kardiyak
Kardiyopulmoner bypass
Pulmoner trombektomi
Kapak replasmanı

Ortopedik
Kalça protezi
Dejeneratif nedenli diz artroplasti
Femur başı avasküler nekroz
Osteomyelit ve apse drenajları

Kulak-Burun-Boğaz
Ventilasyon tüpü takılması
Adenotonsillektomi (2. en sık)

Nörocerrahi
İntraserebral anevrizma ablasyonu

Abdominal
Kolesistektomi (en sık)
Splenektomi
Mezenter iskemi-İntestinal 
rezeksiyon
Apendektomi

Obstetrik ve Jinekolojik
Sezaryen
Total abdominal histerektomi
Tüp ligasyonu
Dilatasyon ve küretaj

Ürolojik
Sistoskopi
Transüretral rezeksiyon

Vasküler
Kalıcı katater takılması
Periferik tıkayıcı arter cerrahisi
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malıdır. Bu nedenle OHA tanılı her hasta kendi opti-
mal koşulları sağlandıktan sonra elektif cerrahiye 
alınmalıdır. 

d. Perioperatif Kan Transfüzyonu

OHA için kan ürünlerinin transfüzyonu çeşitli koşullar 
altında yapılmalı ve fayda-zarar oranına göre karar 
verilmelidir. Kan transfüzyonu gereksinimi preopera-
tif süreçte planlanmalı ve gerekiyorsa uygulanmalı-
dır. Öncelikle OHA tanılı hastaların bazal ve genotipik 
kan tablosu ortaya konulmalıdır (26). Hastaların mev-
cut genotipik özellikleri ile uyumsuz seviyede derin 
anemileri mevcut ise bu durum preoperatif süreçte 
araştırılmalıdır. Dünya genelinde en sık görülen var-
yant olan HbSS genotipinde beklenilen Hb düzeyi 6-9 
gr dL-1 civarındadır (12). Diğer genotipik varyantlarda 
bu beklenilen Hb düzeyi daha yüksek olup, hastanın 
anemisi daha derin ise ileri araştırma yapılması 
uygun görünmektedir. Anemi nedenleri gözden geçi-
rilmeli ve tedavi edilebilir bir neden ortaya konulabi-
lirse elektif cerrahinin ertelenmesi düşünülebilir. 

Bu hastaların preoperatif değerlendirmesinde hid-
roksiüre tedavisi alıp almadığı perioperatif transfüz-
yon komplikasyonları açısından önemlidir. 
Hidroksiüre, OHA tanılı hastalarda HbF üretimini 
indüklediği bilinen tek ajandır. Ayrıca NO sentezini 
arttırarak vazo-oklüziv komplikasyonları azaltabil-
mektedir. Yapılan çalışmalarda, hidroksiüre tedavisi 
alan OHA’lı hastalarda akut göğüs sendromu riskinin 
azaldığı gösterilmiştir (2,27,28).

OHA tanılı hastaların çeşitli nedenlerle aldıkları anti-
koagülan/antiagregan tedaviler kanama ve transfüz-
yon gereksinimi açısından gözden geçirilmelidir. 
Ancak OHA’da preoperatif olarak kanamaya eğilim 
yaratan bu ilaçların kullanımın devamı ya da kesil-
mesi ile ilgili literatürde çalışmaya rastlanmamıştır. 
Dolayısıyla, bu ilaçların ameliyatlarda kullanımı ile 
ilgili oluşturulan kılavuzlar OHA’lı hastalarda da 
uygulanmaktadır.

OHA’lı hastalar için temelde 3 çeşit perioperatif 
transfüzyon yöntemi mevcuttur. Bunlar basit kan 
transfüzyonu, parsiyel kan değişimi ve tam kan deği-
şimi şeklinde yapılmaktadır. Bununla birlikte, preo-
peratif transfüzyon için hangi yöntemin daha yararlı 
olduğu henüz çözüme kavuşmamış bir konudur. 

Teorik olarak, transfüzyon yapılması HbS oranını azal-
tıp vazooklüziv komplikasyonları engelleyebilse de 
yüksek hematokrit konsantrasyonuna sahip eritrosit 
süspansiyonları viskoziteyi arttırdığı için HbS polime-
rizasyonuna neden olabilmektedir (29). 

Preoperatif transfüzyonda karşıt görüşler olsa da, doku 
oksijen sunumu açısından genel kabul gören yaklaşım 
hastanın kliniği de dikkate alınarak, konvansiyonel ola-
rak Hb değerini 10 gr dL-1 civarında tutulması şeklinde-
dir (29). Majör cerrahiler için veya HbS oranının yüksek 
olduğu bilinen hastalarda daha agresif bir yaklaşım 
olarak HbS oranını %30’un altında tutulmasını sağlaya-
cak şekilde transfüzyon yapılmasını öneren çalışmalar 
da mevcuttur (30). Bu hastalarda preoperatif HbA oranı 
%70 ve üzerinde hedeflenmektedir. Preoperatif Hb 
değerini 10 gr dL-1 düzeyine ulaştıracak şekilde trans-
füzyon yapılması HbA oranı arttırır. Böylece HbS oranı 
azaltılarak hem oksijen taşıma kapasitesinin arttırılma-
sı hem de OHA-ilişkili vazooklüziv komplikasyon oranı-
nın azaltılması hedeflenir. OHA’da preoperatif olarak 
10 gr dL-1’nin üzerindeki değerlere ulaşmanın herhangi 
bir yararı gösterilememiştir (8). Hatta Hb değerini 10 gr 
dL-1’nin üzerine çıkarmak için yapılan transfüzyonlar 
sonrası alloimmünizasyon, demir yükü ve birikiminin 
artması, hiperviskozite sendromu, postoperatif enfek-
siyon riski ve hastanede kalış süresinin arttığına dair 
sonuçlar mevcuttur (31). 

Çalışmalarda, preoperatif transfüzyonun optimal ola-
rak 24 saat öncesinde yapılması önerilmekle birlikte, 
ameliyattan 14 gün öncesine kadar yapılan transfüz-
yonların etkin olduğu saptanmıştır (32).

Bu hastalarda diğer kan ürünlerinin kullanımı konu-
sunda yapılmış randomize kontrollü çalışma (RKÇ) 
bulunmamaktadır. Preoperatif trombosit sayısı hak-
kında da belirlenmiş farklı bir değer yoktur. Cerrahi 
için belirlenmiş olan sınır trombosit sayısının (50.000/
mm3) bu hastalar için de geçerli olduğu belirtilmekte-
dir. Preoperatif hazırlık için bu değerin altındaki 
OHA’lı hastalara trombosit süspansiyonu verilmelidir. 
Ayrıca OHA hastalarında hepatik disfonksiyon nede-
niyle INR değeri yüksek izlenebilir. Hastalarda INR<1.5 
olacak şekilde taze donmuş plazma (TDP) ve koagü-
lasyon faktör replasmanı düşünülebilir. Rutin olarak 
TDP, trombosit süspansiyonu, kriyopresipitatın profi-
laktik kullanımı önerilmemektedir. Kuşkulu durum-
larda periferik yayma, kanama zamanı ve tromboe-
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lastogram ile değerlendirme sonucuna göre kan 
ürünü transfüzyonu yapılmalıdır.

OHA’lı hastalarda yapılan geniş bir kohort çalışmasın-
da, HbSC genotipindeki OHA’larda tüm cerrahi pro-
sedürler için preoperatif transfüzyonun yararlı oldu-
ğu saptanmıştır (33). Ancak aynı çalışmada, preopera-
tif transfüzyonun HbSS genotipi için, düşük riskli 
cerrahi prosedürlerde postoperatif OHA-ilişkili komp-
likasyonları azalttığı, orta riskli cerrahiler için ise fark 
görülmediği belirtilmiştir. 

Çok merkezli bir RKÇ’de Hb 10 gr dL-1 olduğunda, 
basit transfüzyon ile tam kan değişimi arasında peri-
operatif komplikasyonlar açısından fark bulunmamış-
tır (30). Bununla birlikte bu çalışmada, transfüzyon 
yapılmayan grup bulunmadığı için alloimmünizasyo-
na bağlı gelişebilecek komplikasyonlar açısından 
yorumlar yetersiz kalmıştır. 

Howard ve ark. (34) yaptıkları çok merkezli randomize 
bir klinik çalışma ile basit transfüzyon ile transfüzyon 
yapılmayan gruplar, komplikasyonlar açısından karşı-
laştırılmıştır. Bu çalışmaya orta riskli cerrahiye alınan 
67 OHA hastası (genotipleri Hb SS ve Hb Sb0 talase-
mi) dahil edilmiştir. Preoperatif transfüzyon yapılan 
grupta komplikasyon oranı anlamlı olarak düşük 
bulunmuştur. Tablo III’te OHA tanılı hastalarda preo-
peratif kan transfüzyonu ile ilgili yapılmış RKÇ’ler 
özetlenmiştir.

Bir sistematik derleme ve meta-analiz yapılan çalışma 
sonucunda, preoperatif transfüzyon yapılan ve yapıl-
mayan gruplar arasında perioperatif mortalite, vaskü-
ler ve non-vasküler OHA-ilişkili komplikasyonlar açısın-
dan fark bulunmamıştır (35). Ancak grupların heteroje-
nitesi, cerrahi risk sınıflaması ve farklı genotipik var-

yantlar düşünüldüğünde, yetersiz veriler ile yorum 
yapılmak durumunda kalındığı düşüncesindeyiz. 

Literatürdeki çalışmalar değerlendirildiğinde, preope-
ratif transfüzyon kararında OHA hastasının genotipi, 
bazal Hb değeri, kardiyopulmoner rezervi ve cerrahi 
prosedürün riski göz önünde bulundurulmalıdır. 
Transfüzyon uygulanacak ise tam uyumlu kan verilme-
si alloimmünizasyona engel olabilmek için gereklidir. 
Hb değeri <9 gr dL-1 olan hastalarda preoperatif olarak 
basit transfüzyon ile exchange transfüzyonun (veya 
parsiyel exchange transfüzyon) benzer etkinlikte olabi-
leceğine dikkat edilmelidir. Ayrıca OHA’da yüksek 
bazal Hb seviyeleri için (Hb>9 gr dL-1) preoperatif ola-
rak exchange transfüzyonun basit transfüzyondan 
daha güvenli olabileceği düşünülmektedir (8).

İntraoperatif kanama ve transfüzyon yönetiminde 
hastaların presipite edici faktörlerden korunması ve 
kanamanın minimalize edilmesi önceliklidir. 
Hipotermi, OHA’lı hastalarda iyi bilinen bir vazo-
oklüziv atak tetikleyicisidir. Hipotermi, hastalarda 
periferik vazokonstriksiyona, kapiller geçiş süresinin 
uzamasına ve koagülopatiye neden olmaktadır. Bu 
nedenle, OHA’lı hastalarda intraoperatif aktif ısıtma 
tekniklerinin kullanılması, mayilerin ısıtılarak infüze 
edilmesi gereklidir. Bazı merkezler OHA tanılı hasta-
ların açık kalp cerrahisini hipotermiden olabildiğince 
kaçınarak ameliyatı tamamlama eğilimindedir. Bunun 
yanı sıra bir merkezde hipotermi altında açık kalp 
cerrahisi uygulanan 33 OHA’lı hastada ise herhangi 
bir komplikasyon izlenmediği bildirilmiştir (36).

İntraoperatif dönemde hastalarda kanamayı azalta-
bilmek amacıyla venöz basıncın düşürülmesi, kont-
rollü hipotansiyon ve arteriyel turnike uygulamaları 
kullanılan yöntemler arasındadır. Ancak, OHA hasta-

Tablo III. OHA tanılı hastalarda preoperatif transfüzyon ile ilgili RKÇ’lerin özeti

Yıl

2013

2002

1995

Yazarlar

Howard ve ark. (34)

Al-Jauni ve ark. (35)

Vichinsky ve ark. (30)

Hasta sayısı (n)

70

369

604

Araştırma

Basit kan 
transfüzyonu

Basit veya 
parsiyel exchange

Exchange 
transfüzyon

Karşılaştırma

Transfüzyon yok

Transfüzyon yok

Konservatif transfüzyon

Genotip

SS, Sb° talasemi

SS

SS

Ana Bulgu

Transfüzyon yapılmayan grupta 
daha yüksek OHA-ilişkili 
komplikasyon

Transfüzyon yapılan grupta 
artmış komplikasyon

Postoperatif OHA-ilişkili 
komplikasyon bakımından fark 
yok
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larında iskemi veya organ disfonksiyonu bulguları 
varsa kontrollü hipotansiyon uygulamasından kaçı-
nılması gerekmektedir. Kan kaybını azaltmak amacıy-
la arteriyel turnike, OHA hastalarında staz ve turnike 
distalinde asidoz oluşturarak oraklaşma prosesine 
neden olabileceğinden uzun yıllardır kullanılmamış-
tır (37). Turnike kullanımı ile ilgili RKÇ bulunmamakta-
dır. Ancak sınırlı birkaç çalışmada, dikkatli ve titiz 
kullanımın güvenli olduğuna dair raporlar mevcuttur 
(38). Burada söz edilen dikkatli kullanım, aralıklı olarak 
turnikenin açılması, toplamda kısa turnike süresi ve 
turnike ağrısının engellenmesi yönünde müdahalele-
ri içermektedir.

Bu hastalarda intraoperatif veya postoperatif dönem-
de kullanmak üzere akut normovolemik hemodilüsyon 
(ANH) ve “cell-saver” transfüzyon yöntemleri de 
denenmektedir. Bu yöntemlerin temel mekanizması 
hastanın kendi kanı toplanarak hastaya geri verilmesi 
işlemidir. Ancak bu işlemlerin kısıtlılıkları arasında eği-
timli personel gereksinimi, transfüzyonu sağlayacak 
ekipman gereksinimi ve teorik olarak özellikle ANH için 
normovolemik dahi olsalar kritik seviyede düşük Hb 
seviyesinin tolere edilmesindeki güçlükler sayılabilir. 

OHA’lı hastalarda intraoperatif transfüzyon için veri-
ler son derece sınırlıdır. İntraoperatif olarak hastanın 
kardiyopulmoner rezervi normal sınırlarda ve oksijen 
sunumu sorunsuz ise Hb değeri 8 gr dL-1’ye kadar 
transfüzyona gereksinimi olmadığı şeklinde yaklaşım 
uygun görünmektedir (29). Hb değeri 7 gr dL-1 ve altına 
düştüğünde intraoperatif kan transfüzyonu öneril-
mektedir, ayrıca transfüzyonun tek ünite şeklinde 
yapılarak hastanın yine değerlendirilmesi ve gerekir 
ise sonraki transfüzyonun uygulanması önerilmekte-
dir. İntraoperatif transfüzyon hedefi, komorbid sis-
tem patolojisi olmayan hastalarda Hb değerini 8-10 
gr dL-1 civarında tutmaktır. Ancak kardiyak, pulmoner, 
serebral veya oksijen sunumunu etkileyen patolojile-
rin varlığında ise konvansiyonel olarak Hb değerini 10 
gr dL-1 civarında (Hb değeri 10 gr dL-1 geçemeyecek 
şekilde) tutacak şekilde transfüzyon gerekebilir.

Postoperatif OHA-ilişkili komplikasyonların engellen-
mesi için transfüzyon ile ilgili olarak RKÇ bulunmamak-
la birlikte, uzman görüşü, hedef Hb değerinin 10 gr dL-1 
civarında tutulmasını ve bu değerin üzerine çıkacak bir 
transfüzyonun yapılmaması şeklindedir. Ağrı kontrolü, 
hipotermiye izin verilmemesi, hidrasyonun sağlanması 

ile hastayı hipoksi ve asidozdan korumanın, OHA-ilişkili 
postoperatif komplikasyon riskini azaltmada transfüz-
yon kadar önemli olduğu bilinmelidir.

II. Talasemi

a. Genetik ve Patogenez

Talasemi, otozomal resesif karakterde geçiş göste-
ren, heterojen kalıtsal bir hemoglobinopati grubudur 
ve 200’den farklı mutasyon şekli tanımlanmıştır (39). 
β-talasemiler; taşıyıcılık (talasemi minör), β-talasemi 
intermedia ve β-talasemi majör olarak sınıflandırıl-
maktadır. Hastalık açısından taşıyıcı olanlarda önemli 
klinik bulgular görülmez iken, β-talaseminin ağır 
formlarında yaşamı tehdit eden organ disfonksiyon-
ları gelişmektedir. Özellikle β-talasemi majör tanılı 
hastalarda derin anemi, kronik hemoliz, ilerleyici 
kemik deformiteleri ve multiple organ yetmezlikleri 
ortaya çıkmaktadır. 

β-talasemi majör tanılı hastalarda, derin anemi ve 
organlarda demir birikimi (hemoliz ve kronik trans-
füzyon kaynaklı) nedeniyle karaciğer sirozu, restriktif 
tip pulmoner hastalık, kardiyomyopati, pulmoner 
hipertansiyon, renal tubüler patoloji ve hiperkoagü-
lopati durumları gelişebilmektedir. Talasemi-ilişkili 
ölümler sıklıkla kardiyak komplikasyonlara bağlı geli-
şir ve konjestif kalp yetmezliği ile ölümcül olabilen 
aritmiler mortaliteden sorumlu tutulmaktadır (40).

b. Epidemiyoloji

Uluslararası Talasemi Federasyonu verilerine göre 
dünya genelinde 80 milyon insanı etkileyen ve en az 
200.000 kişinin hastalıkla ilgili olarak aktif tedavi gör-
düğü heterojen bir hemoglobinopati çeşididir (9). 
Dünya genelinde her yıl ortalama 60.000 bebek 
β-talaseminin farklı formları ile doğmaktadır (9). Kayıt 
ve istatiksel bilginin elde edilemediği ülkeler düşü-
nüldüğünde, gerçek rakamların tahminlerin üzerinde 
olacağı açıktır.

Talasemi sözcüğü etimolojik kökü bakımından 
Yunanca “thalassa” ve haema” sözcüklerinden köken 
alan “deniz” ve “kan” anlamına gelmektedir (41). 
Hastalığın yoğun olarak izlendiği coğrafik bölgeler, 
özellikle Güney ve Batı Türkiye, Yunanistan, Kuzey 
Afrika ve İtalya’nın güneyi olup, Akdenize komşuluğu 
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olan ülkelerdir (42).

Ülkemizde Çukurova, Akdeniz kıyı şeridi, Ege ve 
Marmara bölgelerinde talasemi taşıyıcılığı çok sık 
görülmektedir. İç Anadolu, Doğu ve Güneydoğu 
Anadolu’da yeterince araştırma merkezi olmadığın-
dan bu yörelerde kesin rakam bilinmemektedir. Türk 
popülasyonunda β-talasemi taşıyıcı sıklığı %2.1’dir 
(43). Türkiye’de yaklaşık 1.300.000 taşıyıcı ve 4000 
civarında hasta vardır. 

Şelasyon, düzenli transfüzyon programları ve cerrahi 
prosedürlerin uygulanması ile talasemili hastalardaki 
yaşam süresi beklentisi önemli oranda artmıştır. 
Yapılan çalışmalarda, 1960’lı yıllarda doğan hastala-
rın 20’li yaşlara ulaşabilme oranı %52,6 iken, bu oran 
1975-1980’li yıllarda doğanlar için %95’in üzerinde 
çıkarılabilmiştir (44).

c. Cerrahi Ameliyatlar

İnefektif eritropoez, β-talaseminin klinik bulgularının 
ortaya çıkmasına neden olan temel patolojidir. Bu 
hiperdinamik kan hücresi yapımı ve hemoliz süreci, 
talasemili hastalarda cerrahi gerektiren patolojilere 
neden olmaktadır. Bu hastalar sıklıkla bilirubin taşları 
oluşması nedeniyle kolesistektomi, terapötik sple-
nektomi, fasiyal kemik deformitelerinin düzeltilmesi, 
bacak ülserleri, patolojik kırıklar ve ekstramedüller 
psödotümör gibi nedenler ile opere edilmektedir (45). 
Uygulanan cerrahi prosedürler ve anestezi yönetimi 
ile ilgili veriler olgu sunumları ve birkaç retrospektif 
çalışma ile sınırlıdır. Özellikle bu sınırlı sayıdaki çalış-
maların odaklandığı kısımlar ise, hava yolu (46-48) ve 
hemodinami yönetimi (49,50) ile ilgilidir. Perioperatif 
transfüzyon ile ilgili net bir veri bulunmamaktadır.

d. Perioperatif Kan Transfüzyonu

Talasemili hastalar için perioperatif optimal Hb düzeyi 
ile ilgili olarak bir rehber veya RKÇ bulunmamakla bir-
likte, 10 gr dL-1 civarında tutulması konusunda görüş 
birliği mevcuttur (51-53). Özellikle ciddi anemisi olan 
talasemili hastalarda perioperatif kardiyopulmoner 
komplikasyon riskinin fazla olduğu gösterilmiştir. Bu 
hastalarda, derin anemiye intraoperatif dönemde de 
izin verilmemesi ve olabilirse peroperatif dönemde de 
Hb düzeyinin 10 gr dL-1 civarında tutularak cerrahi 
ameliyatın sürdürülmesi önerilmektedir (49). 

Kronik transfüzyon programı (genellikle 1-4 kez trans-
füzyon/ay) uygulanan β-talasemi majör tanılı hasta-
larda demir şelasyonu sağlanmasının komplikasyon-
ları azalttığı gösterilmiş olsa da perioperatif transfüz-
yon ile ilişkili olarak yapılmış bir çalışma bulunma-
maktadır. Ayrıca şelasyon tedavisinin düzenli kan 
transfüzyonunun neden olduğu alloimmünizasyon 
durumuna da olumlu bir etkisi gösterilememiştir.

Talasemili hastalarda intraoperatif kan toplama 
(blood salvage) tekniklerinin muhtemelen kullanışlı 
olduğu düşünülmektedir. Yapılan bir çalışmada, 
sezaryen ameliyatı uygulanan talasemi intermedialı 
hastalarda kan toplama yönteminin başarı ile uygu-
landığı ve perioperatif komplikasyonları azalttığı gös-
terilmiştir (54,55). Kan toplama işlemi ile ilgili en büyük 
endişe, yüksek aspirasyon basıncına maruz kaldıkla-
rında membran instabilitesi olan talasemik eritrosit-
lerde görülen hemolizdir (54). Bu nedenle aspirasyon 
basıncı olabildiğince düşük tutulmalı ve hemolizden 
kuşkulanıldığında yıkama solüsyonları hat tamamen 
temizleninceye kadar kullanılmalıdır. 
 
Talasemili hastalarda preoperatif otolog kan trans-
füzyonu, rekombinant eritropoetin ve intraoperatif 
traneksamik asitin kombine uygulamaları başarı ile 
kullanılmıştır (54). Ayrıca cerrahi prosedür boyunca 
remifentanil ve propofol gibi anestezik ajanların titre 
edilerek infüze edilmesi talasemili hastalarda kont-
rollü bir hipotansiyon sağlayarak cerrahi alan kana-
malarını azalttığı gösterilmiştir (54). Talasemili hasta-
larda kan transfüzyonu yapılırken lökositten filtrelen-
miş eritrosit ürünlerinin kullanımı, alloimmünizasyo-
nu engellemek açısından gereklidir (45). Ayrıca Rhesus 
ve Kell gibi minör kan grubu eşleştirmelerinin uygun 
olması önerilmektedir (45). Bu hastaların kronik trans-
füzyon programında oldukları ve kan yolu ile bulaşıcı 
hastalıklar açısından riskli bir grup olduğu bilinmelidir. 
 
Bu hasta grubunda özellikle de laparoskopik cerrahi 
sırasında hipertansif atakların görülmesi nadir değil-
dir. Hipertansiyon, cerrahi alan kanamalarını ve dola-
yısıyla perioperatif transfüzyon gereksinimini arttıra-
bilen önemli bir risk faktörüdür. Yapılan bir RKÇ’de, 
splenektomi ameliyatı yapılan talasemili hastaların 
hipertansiyon kontrolünde kaptopril/furosemid kom-
binasyonu tedavisinin bu ilaçların tek başına uygula-
malarına göre daha etkin intraoperatif tansiyon 
kontrolü sağladığı saptanmıştır (56). Ayrıca nitroglise-
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rin infüzyonu da bu hastalarda tansiyon kontrolü 
açısından güvenle uygulanabilen başka bir ajandır. 
 
SONUÇ

Hemoglobinopatili hastalar yalnızca cerrahi operas-
yonlar için değil aynı zamanda yaşamlarını sürdüre-
bilmek için de kan transfüzyonlarına gereksinim 
duymaktadırlar. Bu gereksinim hastalığın genotipi, 
hastanın bazal Hb seviyesi ve organ fonksiyonlarının 
durumu ile değişkenlik göstermektedir. Literatürdeki 
çalışmalar, cerrahi gereklilik durumunda perioperatif 
kan transfüzyonu için, Hb düzeyinin 10 gr dL-1 civarın-
da tutulmasını öngörse de bireysel değerlendirme 
çok daha önemlidir. Bu nedenle, her kurumun bu 
hastaları değerlendirmek için anestezist, hematolog, 
cerrah, yoğun bakım ve postoperatif ağrı timinden 
oluşan bir takım oluşturması ve perioperatif kan 
transfüzyonunu bu takımın düşüncesi doğrultusunda 
uygulaması en doğru karar olacaktır. 
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