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Orak Hücre Anemisi Olan Çocuklarda
Göz Bulguları

ÖÖZZEETT  AAmmaaçç::  Orak hücre anemi (OHA) tanısı ile takip edilen çocuklarda göz bulgularının sıklığı ve
çeşitliliğinin araştırılması. GGeerreeçç  vvee  YYöönntteemmlleerr:: Çalışma, 32 OHA’lı çocuk hasta ve 37 sağlıklı çocuk
üzerinde ileriye dönük olarak yürütüldü. Hastalar en iyi düzeltilmiş görme keskinliği (EİDGK), bi-
yomikroskobi, göz içi basıncı (GİB) ölçümü ve göz dibi muayenesini içeren detaylı göz muayene-
sine tabi tutuldu. Hastalar EİDGK, sferik eşdeğer (SE), GİB yönünden kontrol grubu ile
karşılaştırıldı. BBuullgguullaarr::  OHA grubunun yaş ortalaması 10,6±3,6 (6-17 yıl) ve kontrol grubunun yaş
ortalaması 9,7±3,3 (5-16 yıl) idi. OHA grubunda ortalama EİDGK, SE ve GİB değerleri sağ göz için
sırasıyla 0,96±0,08, 0,19±0,51 diyoptri (D) ve 16,5±2,2 mmHg iken, sol göz için 0,97±0,08, 0,27±0,46
D ve 16,2±2,5 mmHg idi. Gruplar arasında EİDGK, SE ve GİB değerleri açısından anlamlı fark yoktu.
OHA grubunun 27 (%84,4)’si, kontrol grubunun 28 (%75,7)’i emetroptu. Emetropi açısından grup-
lar arasında fark saptanmadı. OHA grubunun %59,3’ünde virgül şeklinde konjonktival damarlar,
%43,8’inde konjonktival ikter, %6,2’sinde iris atrofisi, %3,1’inde lens ön yüzünde pigment presipi-
tatları, %53,1’inde retinal venlerde tortuosite, %6,2’sinde papil ödem ve %3,1’inde orbital kom-
presyon sendromu saptandı. Hastaların %81,2’sinde OHA ile ilgili en az bir bulgu mevcuttu ve bu
olgular yedi yaşından büyüktü. SSoonnuuçç::  Göz bulgularının sık görüldüğü bu hastalıkta detaylı oftal-
molojik muayene önemlidir. Komplikasyonların önlenmesi açısından çocukların yakın takibi itina
ile yapılmalıdır.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Çocuk; göz belirtileri; anemi, orak hücreli  

AABBSSTTRRAACCTT  OObbjjeeccttiivvee::  To investigate the variety and frequency of ocular findings in children with
sickle cell anemia (SCA). MMaatteerriiaall  aanndd  MMeetthhooddss:: The study was conducted prospectively and com-
prised 32 children with SCA and 37 healthy subjects. A detailed ophthalmological examination in-
cluding best-corrected visual acuity (BCVA), biomicroscopy, intraocular pressure (IOP)
measurement and fundus examination was performed. Patients with SCA compared to the control
group in terms of BCVA, spherical equivalent (SE) and IOP. RReessuullttss:: The mean age in the SCA
group was 10.6±3.6 (6-17 years) and the mean age in the control group was 9.7±3.3 years (5-16
years). The mean BCVA, SE and IOP values of SCA group were 0.96±0.08, 0.19±0.51 diopter (D) and
16.5±2.2 mmHg for the right eye and 0.97±0.08, 0.27±0.46 D, 16.2±2.5 mmHg for the left eye, re-
spectively. There was no significant difference between groups in terms of BCVA, SE and IOP val-
ues. Twenty seven (84.4%) patients of SCA group and 28 (75.7%) of control group were emmetropic.
There was no difference between the groups in terms of emmetropia. Ocular abnormalities of SCA
group included comma shaped conjunctival vessels (59.3%), conjunctival icterus (43.8%), iris atro-
phy (6.2%), pigment precipitates on the lens (3.1%), tortuosity of retinal veins (53.1%), papilledema
(6.2%) and orbital compression syndrome (3.1%). There was at least one manifestation of SCA in
81.2% of the patients and they are older than seven years old. CCoonncclluussiioonn:: A detailed ophthalmo-
logical examination is important because of commonly seen ocular findings of SCA. Close follow-
up of children should be made carefully in terms of preventing complications.

KKeeyy  WWoorrddss::  Child; eye manifestations; anemia, sickle cell 
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rak hücre anemisi (OHA), ilk olarak 1910
yılında Herrick tarafından tanımlanmış
olup, dünyada en sık görülen hemoglobi-

nopatilerden biridir.1,2 Hastalığın merkezi Afrika ol-
makla birlikte, göçler ile tüm dünyaya yayılmıştır.
Türkiye genelinde sıklık %0,37-0,6 arasında iken,
özellikle Çukurova bölgesinde sıklık artmaktadır.3

OHA’lı hastalarda en sık rastlanan komplikasyon
vazo-oklüzif krizlerdir. Kronik hemolitik anemi ve
vazo-oklüzif krizler ciddi ağrı ataklarına ve uzun
dönemde çoklu organ yetmezliğine neden olur.

OHA’nın göz bulguları arasında virgül şek-
linde konjonktival damarlar, iris atrofisi, ön seg-
ment iskemisi, retinal venlerde tortuosite yer
almakla birlikte, görme kaybının genellikle en sık
nedeni proliferatif orak retinopatisi (POR), vitre içi
hemoraji, periferal retina neovaskülarizasyonu ve
retina dekolmanı gibi komplikasyonlardır.4-7

Komplikasyonların erken teşhis ve tedavisi POR’
da oldukça önemlidir. Ülkemiz ve bölgemizden
orak hücre hemoglobinopatileri ve göz bulguları ile
ilgili çocuklar üzerinde yapılmış bir çalışmaya rast-
lanmadı. Bu çalışmada bölgemizde OHA tanısı ile
takip edilen çocuklarda göz bulguları araştırıldı.

GEREÇ VE YÖNTEMLER

Çalışma çocuk hematoloji kliniğinden konsültas-
yonla göz kliniğine gönderilen OHA’lı çocuk has-
talar üzerinde Mart 2013-Ekim 2013 tarihleri
arasında, ileriye dönük olarak yürütüldü. Çocukla-
rın tamamı hemoglobin elektroforezi sonucu OHA
(Hb SS) tanısı alan hastalardı. Görme keskinliği
(GK) ve detaylı göz muayenesine koopere olamayan
beş yaşından küçük ve zekâ geriliği olan çocuklar
çalışmaya dâhil edilmedi. Çocuklarda görme düzeyi
Snellen eşeli ile tespit edildi. Hastalara en iyi düzel-
tilmiş GK (EİDGK), biyomikroskobi, konjonktiva,
kornea ve iris muayenesi, göz içi basıncı (GİB) öl-
çümü ve dilate göz dibi muayenesini içeren detaylı
göz muayenesi yapıldı. Temassız tonometri (Canon
TX-20P) ile öncelikle GİB ve dahili pakimetre ile
merkezi korneal kalınlık ölçümleri yapıldı. Ardın-
dan otomatik olarak hesaplanan merkezi korneal
kalınlığına göre düzeltilmiş GİB ölçümleri kayde-
dildi. Sikloplejili refraksiyon muayenesinde
(Canon RK-F1) -0,50 D ve üzerindeki değerler mi-

yopi, +2,0 D ve üzerindeki değerler hipermetropi,
silindirik 1,0 D ve  üzerindeki değerler astigmatizma
olarak kabul edildi.8 Sferik eşdeğer (SE) sferik de-
ğere silindirik değerin yarısının eklenmesi ile he-
saplandı.9 Kontrol grubunu oluşturan çocuklar rutin
kontrol amaçlı gelen, refraksiyon kusuru dışında
herhangi bir göz hastalığı olmayan sağlıklı çocuk-
lardan seçildi. Tüm çocukların göz  muayeneleri
aynı göz hekimi tarafından yapıldı. Araştırma için
yerel etik kurul onayı alındı. Çocukların ebeveyn-
lerine çalışma ile ilgili yazılı ve sözlü ayrıntılı bilgi
verilip, katılmak isteyenlerin çalışmayı kabul ettik-
lerine dair imzaları alındı. Çalışma Helsinki Bildir-
gesi prensipleri doğrultusunda gerçekleştirildi.

Çalışmada istatistiksel analizler için SPSS (Sta-
tistical Package for Social Sciences) Windows 16,0
programı kullanıldı. Veriler değerlendirilirken ta-
nımlayıcı istatistiksel yöntemlerin (ortalama, stan-
dart sapma, yüzde) yanı sıra grupların karşılaş-
tırılmasında t-testi ve kategorik değişkenlerin ana-
lizinde ki-kare testleri kullanıldı. P<0,05 anlamlı
kabul edildi.

BULGULAR
OHA tanılı hastaların yaş ortalaması 10,6±3,6 (6-
17 yıl), kontrol grubunun yaş ortalamaları ise
9,7±3,3 (5-16 yıl) idi. OHA grubunda 14 (%43,7)
kız, 18 (%56,2) erkek toplamda 32 çocuk yer alır-
ken, kontrol grubunda 19 (%51,3) kız, 18 (%48,6)
erkek toplamda 37 çocuk mevcuttu. Gruplar ara-
sında yaş (P=0,283) ve cinsiyet (P=0,631) açısından
anlamlı fark yoktu. 

Hastaların EİDGK, SE, GİB değerlerinin orta-
lamaları Tablo 1’de gösterildi. Gruplar arasında
EİDGK, SE ve GİB değerleri açısından anlamlı fark
yoktu (P>0,05). OHA’lı çocukların muayenesinde
az görme söz konusu olduğunda bu az görmenin
refraksiyon kusuruna mı, yoksa OHA’nın yol açtığı
komplikasyonlara mı bağlı olmasının tespiti açısın-
dan, bu hastalara refraksiyon muayenesi yapıldı.
Hastaların refraktif durumları incelendiğinde OHA
grubunun 27 (%84,4)’sinde emetropi, 1 (%3,1)’inde
miyopi, 4 (%12,5)’ünde astigmatizma mevcutken,
kontrol grubunun 28 (%75,7)’inde emetropi, 5
(%13,5)’inde miyopi, 2 (%5,4)’sinde hipermetropi
ve 2 (%5,4)’sinde astigmatizma saptandı. Emetropi



açısından gruplar arasında fark saptanmadı (p=
0,550). 

OHA’lı hastalarda virgül şeklinde konjonkti-
val damarlar (Resim 1), ikter, retinal venlerde tor-
tuosite artışı (Resim 2) gibi bulgulara sık
rastlanırken, daha nadir olarak iris atrofisi (Resim
3), lens ön yüzünde pigment presipitatları, papil
ödem, orbital kompresyon sendromu gibi klinik
bulgulara rastlandı. Bu bulguların görülme sıklığı
Tablo 2’de gösterildi. 

TARTIŞMA

Orak hücre hemoglobinopatileri, beta zinciri sen-
tezindeki bir genetik hata nedeniyle hemoglobin

molekülünün anormal fonksiyonu ile sonuçlanan
bir hastalık grubudur. Metabolik stres ve iskemi
koşullarında bozuk globin zinciri kırmızı kan hüc-
resi yapısında değişikliklere yol açar. Oraklaşmış
hücrelerin damar endoteline adezyonu sonucu
kan akımı yavaşlar. Yapısı bozulmuş bu hücreler
küçük kapillerleri geçmek için gerekli şekil deği-
şikliğini sağlayamazlar. Prekapiller arteriollerde
tıkanıklık ve sonucunda dokularda iskemi geli-
şir.10
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OHA grubu Kontrol grubu

Ortalama±SD Ortalama±SD *p

EİDGK

Sağ 0,96±0,08 0,99±0,03 0,054

Sol 0,97±0,08 0,99±0,03 0,123

Sferik eşdeğer

Sağ 0,19±0,51 0,23±0,83 0,794

Sol 0,27±0,46 0,25±0,73 0,891

Göz içi basıncı

Sağ 16,5±2,2 16,0±2,4 0,462

Sol 16,2±2,5 15,6±2,3 0,289

TABLO 1: Orak hücre anemi ve kontrol grubunda
yer alan çocukların EİDGK, sferik eşdeğer ve göz içi

basınçlarının sağ ve sol göz için ortalama
değerlerinin karşılaştırılması.

RESİM 1: On yaşında kız çocuğunda alt bulber konjonktivada virgül şeklinde
konjonktival damarlar.
(Renkli hali için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESİM 2: On altı yaşında erkek hastanın sağ göz fundus fotoğrafın-
da venlerde daha belirgin olmak üzere retinal damarlarda tortuosite 
artışı.
(Renkli hali için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESİM 3: On yaşında kız çocuğunda alt kadranda daha belirgin sektöryel
iris atrofisi.
(Renkli hali için Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

EİDGK: En iyi düzeltilmiş görme keskinliği; SD: Standart deviyasyon; OHA: Orak
hücre anemisi; *p: T testi.
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Orak hücre hemoglobinopatileri homozigot ve
heterozigot olma durumuna göre bir grup hastalığı
içinde barındırır. Hb SS, Hb SC ve Hb S-Thal bun-
lardan bazılarıdır. Orak hücre hemoglobinini ge-
netik olarak homozigot durumda taşıyan hastalar
için OHA terimi kullanılır. OHA’da Hb SC hastalı-
ğına göre sistemik komplikasyonlar, tekrarlayan
vazo-oklüzif krizler ve organ hasarı fazla iken, POR
riski daha azdır. Bu durum homozigot OHA’da
daha derin aneminin olması ve vasküler yatakta do-
laşan oraklaşmış hücrelerin sayıca az olması ile iliş-
kilendirilmiştir.11-13 Aynı zamanda OHA tanılı
olgularda yüksek Hb ve düşük HbF değerlerinin
POR riskini artırdığı saptanmıştır.14

Literatürde OHA tanılı çocuklardaki refraktif
değişiklikler ile ilgili yeterli bilgiye ulaşılamadı.
Ancak Nijerya’da yapılan bir çalışmada, OHA’lı ço-
cukların %97,2’sinin GK’lerinin normal olduğu, Ja-
maika’da yapılan bir çalışmada ise GK ölçülebilen
çocukların tamamının GK’lerinin 0,6’nın üzerinde
olduğu bildirilmiştir.15,16 Bu çalışmada çocukların
%93,7’sinin EİDGK 0,9 ve üzerinde olup, %84,4’ü
emetrop idi.

Virgül şeklinde (comma-shaped) konjonktiva
kapillerleri OHA’nın ön segment bulgularındandır.
Paton bu genişlemiş damar yapılarını konjonktival
işaret (conjuctival sign) olarak nitelendirmiş ve
OHA için patogonomonik olduğunu bildirmiştir.17

Lagos’ta 13-43 ve Jos, Nijerya’da 4-42 yaş aralığın-
daki hastaları kapsayan çalışmalarda sırasıyla %49,5
ve %77 oranında konjonktival işaret saptanmış-
tır.18,19 Demokratik Kongo Cumhuriyeti’nde ve Ni-
jerya’da yapılan ve çocukları kapsayan çalışmalarda

ise %32 ve %81 oranında konjonktival işaret ra-
porlamışlardır.20,21 OHA’da diğer bir ön segment
bulgusu konjonktival ikter olup, yetişkinleri de
içine alan bir çalışmada %50,5 oranında ikterden
bahsedilmiştir.18 Bizim çalışmamızda konjonktival
işaret %59,3, ikter %43,8 olarak saptandı. Buldu-
ğumuz bu değerler literatür ile uyumlu idi.

Orak hücre hemoglobinopatilerinde sektöryel
iris atrofisi, pupiller düzensizlik ve iriste atrofik ya-
malar, iris infarktları ya da sınırlı ön segment iske-
misi sonucu oluşabilir.22-24 İris neovaskülarizasyonu
kronik retina dekolmanı veya arter tıkanıklığı ta-
kiben oluşabilir ve nadiren neovasküler glokoma
neden olabilir.25 Sekonder glokom travma ya da göz
içi cerrahisi sonrasında, oraklaşmış eritrositlerin
trabeküler ağı tıkaması yoluyla gelişir. Artmış GİB
vasküler kanlanmayı bozarak retinal arter tıkanık-
lığı ve optik atrofi gibi geri dönüşümsüz hasarlara
yol açabilir.26,27 Primer açık açılı glokom OHA’da
sık rastlanan bir durum değildir, ancak orak hücre
taşıyıcılarında geçici primer açık açılı glokom geli-
şebileceği olgu sunumları şeklinde bildirilmiştir.28,29

Bizim serimizde birisi bilateral olmak üzere 2
(%6,2) olguda iris atrofisi saptandı. OHA’lı tüm ol-
guların GİB ölçümleri normal olup, kontrol grubu
ile aralarında istatistiksel olarak anlamlı fark yoktu.
Bir olguda lens ön yüzünde pigment presipitatları
saptandı. Ön kamara ve vitreusta aktif hücre reak-
siyonu olmayan hastanın venöz tortuosite dışında
bulgusu yoktu. Orak hücre hemoglobinopatile-
rinde kan aköz bariyerinin yetersizliğine ikincil
olarak ön kamarada hafif bir hücre reaksiyonu bek-
lenebilir.30 Literatürde 15 yaşında OHA’lı bir has-
tada maküler iskemi ile sonuçlanan bir panüveit
olgusu bildirilmiştir.31

Retinal venlerin dilatasyonu ve tortuositesi
OHA’nın ilk saptanan patolojilerinden biridir. Her
ne kadar bu hastalık için belirleyici olmasa da
OHA’da %47, Hb SC hastalığında %32’ye varan
oranlarda raporlanmıştır.32 Farklı çalışmalarda OHA
tanılı hastalarda değişen oranlarda (%11-29)  reti-
nal ven tortuositesi bildirilmiştir.5,18,20,33 Orak hücre
hemoglobinopatilerinin diğer arka segment bulgu-
ları arasında maküla depresyonu, foveal avasküler
zonun genişlemesi, retinal arteriollerde skleroz,
somon renkli retina kanamaları (salmon patch he-

n %

Virgül şeklinde konjonktival damarlar 19 59,3

İkter 14 43,8

İris atrofisi 2 6,2

Lens ön yüzünde pigment presipitatları 1 3,1

Retinal venlerde tortuosite 17 53,1

Papil ödem 2 6,2

Orbital kompresyon sendromu 1 3,1

TABLO 2: Orak hücre anemili hastaların göz bulguları
ve sıklığı.
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morrhages), rengarenk yansımalar veren retinoski-
zis kaviteleri (iridescent spot), siyah güneş parılda-
ması (black sunburst) yer alır.15,18,19,31,34 Goldberg’in
yaptığı sınıflamaya göre POR 5 evrede incelenir: 1.
Periferik arteriollerde tıkanıklık, 2. Arterio-venöz
anastomozlar, 3. Neovasküler ve fibröz proliferas-
yon, 4. Vitreus hemorajisi, 5. Retina dekolmanı.35

Evre 3’te görülebilen deniz yelpazesi (sea-fan) şek-
linde retina neovaskülarizasyonu traksiyonel ya da
yırtıklı retina dekolmanı ve vitre içi hemorajiye yol
açabilir. OHA’sı olan kadın ve erkek hastalarda
POR’un sıklığı 25-39’lu yaşlarda zirve yaparken, Hb
SC hastalığında erkek hastalarda 15-24’lü yaşlarda,
kadın hastalarda ise 20-39’lu yaşlarda görülür.7

Ancak Eruchalu ve ark., yılda en az üç vazo-oklüzif
kriz geçiren 3-13 yaş aralığındaki OHA’lı çocuklar
üzerinde yaptıkları çalışmada %5,4 oranında neo-
vaskülarizasyon saptamışlardır.15 Bizim çalışma-
mızda, hastaların yarısından fazlasında retinal
venöz tortuosite mevcuttu. Tortuositesi belirgin
olan iki olguya floresein anjiyografi yapıldı. Bu ol-
guların da diğer hastalar gibi proliferatif veya non
proliferatif retinopati bulguları yoktu.

Papil ödem tablosu OHA’da sık görülen bir
tablo olmamakla birlikte, bizim serimizde iki ço-
cukta mevcuttu. Olgulardan biri 16 yaşında erkek
hasta olup, beyin manyetik rezonans tetkikinde
temporal lobda nöroglial kist saptandı ve hasta
beyin cerrahisine devredildi. Papil ödem tanısı
konan diğer olgu dokuz yaşında bir erkek hasta idi.
Nörolojik bulgusu olmayan ve görüntüleme tetkik-
lerinde patoloji saptanmayan hastaya idiyopatik in-
trakraniyal hipertansiyon (İHH) ön tanısı ile
lomber ponksiyon yapılmasına karar verildi ancak
ebeveynlerinin kabul etmemesi nedeniyle yapıla-

madı. Literatürde papil ödem ve İHH tanısı alan üç
çocuk olgunun asetozolamid tedavisi ile sekelsiz
iyileştiği bildirilmiştir.36

Orbital kemiklerin oto-infarktüsü orak hücre
hemoglobinopatilerinde nadiren bildirilmiştir. Akut
proptozis, periorbital ağrı, oftalmopleji ve sonu-
cunda kompresif optik nöropatiye yol açabilir ve bu
klinik durum orbital kompresyon sendromu olarak
adlandırılır.37-39  Bizim çalışmamızda 15 yaşında bir
erkek hastaya orbital kompresyon sendromu tanısı
kondu. Ateş, eklem ağrıları ve kapak ödemi ile baş-
vuran hastanın GK bilateral doğal olup göz hare-
ketlerinde hafif kısıtlılık mevcuttu. Yapılan
görüntüleme tetkikleri sonucunda kas konusunun
dışında subperiosteal kanama ve frontal bölgede
epidural hematom saptandı. Frontal kemikte infarkt
saptanan olgu koruyucu tedavi ile sekelsiz iyileşti. 

Orak hücre hemoglobinopatilerinde rutin göz
muayenesinin sıklığı ile ilgili farklı görüşler mev-
cuttur. Babalola ve ark. 10 yaşından itibaren iki
yılda bir, 20 yaşından itibaren yıllık kontrol öne-
rirken, Eruchalu ve Obikili, sekiz yaşından itiba-
ren yıllık kontrol önermişlerdir.15,19,40 Bizim seri-
mizde çocukların %81,2’sinde OHA ile ilişkili en
az bir bulgu mevcuttu ve bu çocuklar yedi yaşın-
dan büyük çocuklardı.

SONUÇ

OHA birçok organı birlikte tutan, ölümcül komp-
likasyonlar ile karakterize olabilen bir hastalıktır.
Yaşın ilerlemesi ile POR gibi GK’yı ciddi şekilde et-
kileyebilecek patolojiler görülebilmektedir. Göz
bulguları açısından bu olguların dikkatli değerlen-
dirilmeleri ve yakın takibi önem arz etmektedir.
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