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Ozet

Amag: Orak hiicreli anemi hastalig1 olan bireylerin periyodik
kontrollerinin yapilarak, dislerin pulpalarinin s6z konusu
sistemik bozukluktan etkilenip etkilenmediginin ve ayrica
agizda klinik ve radyografik olarak belirti verip vermedigini
belirlemektir.

Materyal ve Metod: Bu ¢alisma da Izmir'deki bazi hastanelerin
Hematoloji servislerinde orak hiicreli anemi teshisi konmus
7-19 yaslar1 arasindaki 11 hasta ¢aligma gurubu olarak in-
celendi. Ayni yaglarda, ailesinde ve kendisinde belirlenmis
hicbir sistemik ve genetik rahatsizlig1 olmayan 11 kisi kon-
trol gurubu olarak degerlendirildi. Calismay1 olusturan
bireyler klinik, radyografik ve vitalometrik agidan incelendi.
Her iki grupta, siirmiis disler belirlendi ve kaydedildi.
Sonuglar Mann-Whitney U - Wilcoxon Rank Sum W testi
yardimiyla istatistiksel olarak degerlendirildi.

Bulgular: Klinik, radyografik ve vitalometrik bulgular Tablo 1 ve
2' de gosterilmistir. Istatistiksel degerlendirmede galisma
ve kontrol guruplari arasinda diglerin canlilik ortalamalari
bakimindan farkin anlamli oldugu bulunmustur
(p<0,005). Ayrica guruplar arasindaki siirme zamaninin
karsilagtirilmast ile yapilan degerlendirmede de farkin
anlamli oldugu ortaya ¢ikmustir (p<<0,005). Radyolojik
degerlendirmede ise anatomik dokudan farkli bir yapiya
rastlanmamuistir.

Sonug: Calismada elde edilen verilere gore, sistemik bir kan
hastalig1 olan orak hiicreli anemi hastaligi dislerin can-
liligint etkilemektedir. Bu hastalik, dislerin siirme zaman-
larim da etkileyerek daha ge¢ stirmelerine neden olmak-
tadir. Ayrica akraba evlilikleri, tastyici durumdaki kisi-
lerin ¢ocuklarinda bu hastaligin olusumuna yol agmak-
tadir. Buradaki 6n ¢alismadan elde ettigimiz sonugclara gore,
orak hiicreli anemi hastalig1 pulpa canliligini ve dislerin
stirme zamanini etkilemektedir. Hastaligin mikrosirkiilasy-
onu etkilemesi nedeniyle baska etken olmaksizin pulpa
nekrozu meydana gelebilecektir.

Anahtar Kelimeler: Orak hiicreli anemi, Pulpal canlilik,
Dislerin siirme zamani
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Summary

Purpose: The purpose of this study is to perform routine
dental and oral check of patients who have sickle cell
anemia and to determine whether the dental pulps of the
teeth have been affected from this disease or not. In
addition, to observe the presence of any clinical and
radiological signs at mouth in the course of this disease.

Materials and Methods: Eleven patients, aged 7-19 years,
diagnosed as sickle cell anemia in the hematology clinics
of several hospitals in Izmir were examined as study
group. Eleven persons who had any systemic and genetic
sickness, at the same age with the study group were
examined as control group. All of these people were
examined clinically, radiographiycally and vitality test.
Erupted teeth were also noted in two groups.The results
were evaluated statistically with the help of Mann-
Whitney U Wilcoxon Rank Sum W test.

Results: Clinical, radiographical and electrical test results
were showed in table 1 and 2. The statistical evaluation
showed that the difference between the study and control
groups was significant(P<0.05).Besides the difference
between the teeth eruption time was significant as
well(P<0.05). The radiographical evaluations showed no
differences out of anotomic tissue.

Conclusion: Preliminary results of this study have showed that
sickle cell anemia which is a systemic blood discase
influences the vitality of the pulps and the eruption time.
Also marriages between relatives who are host of this
disease are being effective in its occurance. It appears
that pulpal necrosis may occur in sickle cell anemia
patients as a results of some comprime in the pulpal
microcirculation.

Key Words: Sickle cell anemia, Pulpal vitality,
Teeth eruption
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Orak hiicreli anemi, hayati islevi olan pek ¢ok
viicut bolgesi ile birlikte agiz bolgesini de etki-
leyen, kalitimsal yolla iletilen bir kan
hastaligidir. Hastalik, bat1 tip literatiiriinde ilk
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defa 1910 yilinda James B. Herrick's tarafindan
bildirilmistir (1). Orak hiicreli anemi en ¢ok siyah
derililerin yogun olarak yasadig1 Afrika kitasinda
goriilmekle birlikte Akdeniz, Ortadogu, bati
Hindistan ve Amerikan zencilerinde goriilmektedir.

Kan hiicrelerinden O, tagimakla gorevli erit-
rositler, konsantre hemoglobin eriyigi olarak
tanimlanabilirler. Hastalik tagimayan insan per-
iferik kanindaki olgun eritrositler, ¢ekirdeksiz ve
disk seklinde olup, diskin her iki yiizii de konkav
(i¢ biikey) goriiniimdedir. Normal erigkin hemoglo-
binine Hemoglobin A, fetus hemoglobinine
Hemoglobin F isimleri verildikten sonra ilk bulu-
nan anormal hemoglobin olan orak hiicre hemoglo-
binine hemoglobin S (sickle cell) adi verilmistir
(2). Ciinkii hemoglobin S tastyan hiicreler sahip
olduklart genetik bozukluk sebebiyle orak
goriinimiindedirler.

Saglikl1 eriskin hemoglobini, her bir polipep-
tid zincirine bir hema grubu bagli olan iki beta zin-
ciri ve iki alfa zincirinden olugmaktadir. Bir
yasindan biiylik bireylerin toplam hemoglobinin
%95’ini Hb A, geriye kalan %5'lik kismin1 ise Hb
A2 ve Hb F olusturmaktadir. Hb S ise erigkin he-
moglobininde, beta zincirindeki aminoasid
diizeninin farklilasmasi sonucu olusur. Hb A'da
beta zincirinde 6. sirada bulunan glutamik asidin
yerini Hb S'de valin almaktadir. Eritrositlerdeki bu
yapisal degisiklik nedeniyle Hb S molekiilleri nor-
mal molekiiller kadar O, tasiyamazlar (3). Bu du-
rumda dokularin O, ihtiyaglarinin karsilan-
abilmesi i¢in daha fazla sayida eritrosit hiicresinin
iiretilmesi gerekir ki bu gereklilik, eritrosit olusu-
munu saglayan dalak, kemik iligi gibi dokularin
biliylimesine ve atrofiye olmasina yol agar. Bunun
yani sira ig géremez hale gelen hiicre sayisinin
yok edilenlerden daha fazla olmasi sebebiyle
damar ¢eperlerinde biriken hiicreler damarlarin
daralmasina neden olmaktadirlar. Boyle bir kisir
dongii sonucu dokularin kanlanmasi azalmakta ve
anemi krizi gelismektedir.

Bu anomaliyi tasiyan bireyler homozigot ve
heterozigot olarak iki gruba ayrilmaktadirlar.
Homozigot bireylerde, beta zincirini kontrol eden
kromozom c¢iftlerinden her ikisi de anomaliden et-
kilenirken heterozigot bireylerde s6z konusu zinciri
etkileyen kromozom c¢iftlerinden sadece birisi etki-
lenmis durumdadir. Bu nedenle, baz1 literatiirler
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de homozigot bireyler orak hiicreli anemi olarak
belirtilirken heterozigot bireyler tedavi edilebilir
anemi olarak bildirilmektedir. Homozigot bireyler
hastalikli geni hem anneden hem babadan miras
alirlarken heterozigot bireyler sadece birisinden al-
maktadirlar. Orak hiicreli aneminin homozigot
sekli siyah derili bireylerde 9%0.25'de bir goriilme
sikligina sahip iken hetorozigot sekli %8-10
oraninda goriilebilmektedir (4). Dogal olarak ho-
mozigot bireyler hastaliktan daha ¢ok etkilenmek-
te ve Oliim yaslar1 daha erken olmaktadir.

Orak hiicreli anemisi olan hastalar pndmoni,
menenjit ve osteomiyelit gibi enfeksiydz hastalik-
lara agik bireylerdir. Bu hastalarda osteomiyelitin
genellikle uzun kemiklerde goriilmesine ragmen
yiiz kemiklerinde de goriildiigii bildirilmistir (3,5-
7). Hastalarin %29'undan fazlasi yagsamlarinda en
az bir kere osteomiyelit ge¢irmektedirler. Akut orak
hiicreli anemi krizine sebep olan etkenlerden birisi
ve en Onemlisi enfeksiyondur. Digerleri hipoksi,
asidozis, dehidratasyon, sistemik hastaliklar, trav-
ma, soguga maruz kalma ve agir egzersiz olarak
siralanabilir.

Orak hiicreli anemi hastalig1 olan kisilerde
ag1z semptomlari; kronik anemi nedeniyle
mukozada solgunluk, hemoliz nedeniyle sarilik,
dislerin ge¢ siirmesi, mine hipoplazisi olarak
siralanabilir (3). Literatiirde ciiriik ile hipoplazi
arasinda bir iligki oldugu gosterilmemistir (5,8).
Orak hiicreli anemi hastalarinin %79-100"liniin
radyolojik degerlendirmelerinde alt ve iist ¢enede
kemik yogunlugunun azalmasi nedeniyle kemik
dokusunun trabekiiler bir goriinim kazandig:
bildirilmektedir (5). Bu goriiniim, eritroblastlarin
normalden fazla yapilmalar1 nedeniyle genis
kemik iligi araliklarinin olusumuna sebep ol-
malarina baglanmaktadir. Kemik iligi boslugu
radyolojik olarak mandibulanin alt sinir1 ve dis-
lerin kokleri arasinda radyoliisens bolgeler olarak
izlenebilmektedir. Boylece alt ¢ene kemigindeki
karakteristik horizontal trabekiiler yap1 "steplad-
der" olarak tamimlanan bosluklu bir yapiya
dontismektedir (2,4-6).

Bu hastalarda, bir diger agiz bulgusu mental
sinirin etkilenmesidir. Anemi krizi esnasinda kan-
lanmanin azalmasi ve siddetli agr1 sebebiyle du-
dakta hissizlik gelismektedir (4,8-10). Bazi litera-
tiirlerde, kan devrinin bozulmasindan dislerin pul-
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palar1 da etkilenerek baska bir etken olmaksizin
canliliklarini yitirdikleri olduklar1 bildirilmekte-
dir (4,11,12). Bu c¢alismadaki amacimiz, orak
hiicreli anemi tanis1 konmus hastalarin, radyo-
grafik ve vitalometrik kontrollerinin periyodik
olarak yapilip, ayn1 yastaki saglikli bireyler ile
karsilastirilarak, dis pulpalarinin bu hastaliktan
etkilenip etkilenmedigini belirlemek ve dis siirme
zamanlarini kontrol etmektir.

Materyal ve Metod

Calismada, Ege bolgesinde yasamakta olan,
Izmir ilindeki hastanelere (SSK Yenisehir Egitim
Hastanesi , EU Tip Fakiiltesi Hastanesi, Dr Behget
Uz Cocuk ve Egitim Hastanesi) bagvurmus ve il-
gili hastanelerin hematoloji servislerinde Orak
hiicreli anemi teshisi konmus 7-19 yaslar1 arasin-
daki 11 hasta klinik, radyografik ve vitalometrik
olarak incelendi. Kontrol grubu olarak, bu bdlgede
yasamakta olan, kendisinde ve ailesinde herhangi
bir sistemik ve genetik rahatsizligi olmayan, has-
ta grubundaki bireyler ile ayni yastaki bireyler
alind1.

Her iki gruptaki bireylerin kisisel ve ailesel
anamnezleri alindiktan sonra agiz i¢i muayeneleri
yapildi. Agizda siirmiis olan siirekli disler tespit
edildi ve bu dislerin canlilik degerleri, 00 dan 65'e
kadar 6l¢tim araligi bulunan vitalometre (Digitest,
Perkell U.S.A) aleti ile yapilarak kaydedildi. Her
iki gruptaki hastalarin dislerinin canlilik 6l¢tim-
leri esitlik saglanmasi i¢in ayni kisi tarafindan
ayni sartlarda yapildi. Daha sonra siirekli diglerin
periapikal rontgenleri Trophy (Trophy Radiologie,
France) markal1 dental unit ile 70 kVp, 10mA 2mm
Al kullanilarak ¢ekildi. Filmler 0.3 sn 1sinlandi.
Panoramik rontgenler Planmeca (PM 2002 CC
Proline, Helsinki, Finland) ile standard sartlarda
c¢ekildi. Biitiin filmler otomatik olarak banyo edildi.

Radyografik degerlendirmeler, negatoskop
yardimiyla tarafimizdan yapildiktan sonra
konusunda 15 yillik deneyimi olan dental radyolo-
ji uzmani tarafindan bagimsiz olarak tekrar
degerlendirildi.

Calismay1 olusturan bireylerin dislerinin
siirme zamanlarinin gecikip gecikmediginin belir-
lenmesi i¢in, kisinin yasina gore agizda kag adet
siirekli diginin bulunmasi gerektigi gbz Oniine
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alindiktan sonra eksik olan dis sayis1 istatistiksel
olarak degerlendirildi. Ornegin:Yedi yasini
doldurmus bir ¢ocukta alt ve iist 1. molar ve santral
dislerinin slirmemis olmasi, siirme gecikmesi "6"
olarak degerlendirildi (13).

Hastalardan elde edilen canlilik 6l¢iim veri-
leri ve slirme zamani degerlendirmeleri Ege
Universitesi Miihendislik Fakiiltesi Bilgisayar
mithendisligi boliimiinde istatistiksel olarak deger-
lendirildi. Istatistiksel degerlendirmede Mann-
Whitney U-Wilcoxon Rank Sum W Testi kul-
lanildi.

Bulgular

Caligmadaki hastalarin klinik, radyografik ve
vitalometrik degerlendirmelerinden elde edilen bul-
gular, Tablo 1 ve 2'de goriilmektedir.

Bu sonuglar kullanilarak yapilan istatistiksel
degerlendirmede elde edilen sonuglar ise Tablo
3’de gosterilmektedir. Wilcoxon Rank Sum W
Testine gore yapilan istatistiksel degerlendirmede
ise Tablo 4'de goriildiigii gibi ¢calisma ve kontrol
gruplar1 arasinda canlilik ortalamalar1 ve siirme
gecikmesi bakimindan farklarin énemli oldugu
gozlenmektedir (P<0.05).

Calisma ve kontrol grubunu olusturan hasta-
lardan alinan radyografilerin deger-
lendirilmelerinde ise normal anatomik yapidan
farkli bir yapiya rastlanmamistir.

Tartisma

Orak hiicreli anemi pek ¢ok sistemi etkileyen
bir hastaliktir ve hastaligin komplikasyonlar1
dogrudan kirmizi kan hiicrelerinin anormal
yapisina baglidir. S6z konusu komplikasyonlar
baglica hemolitik anemi, bakteriyel enfeksiyonlar
ve damarsal kaynakli krizler olarak gruplandirila-
bilir.

Hemolitik anemi ve bakteriyel enfeksiyon;
retikuloendotelial sistem tarafindan taninan anor-
mal hiicreler yikima ugratilirlar. Eger yikim
yeni hiicre yapimindan daha hizli olursa hemoli-
tik anemi geligir. Yeni hiicre ihtiyacinin artmasi
sebebiyle organizmada hiicre yapimi ile gorevli
dokularda biiyiime gelisir. Bu sirada makrofajlar
anormal hiicrelerin yikimi ile mesgul olduklar
icin organizma savunmasiz kalarak enfeksiyona
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Tabloe 1. Hastalardan elde edilen klinik ve radyografik degerlendirme
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Hasta Stirme Vit.  Radyografik Ekl. ve

adi1  Yas Cins. gecikmesi  Ort.  degisiklikler ~Kriz yiiz agris1 Ailesel anamnez Diger

B.U. 18 E 0 19 - + + Diger kardes hasta, anne baba tasiyici, Kan transfiizyonu
Akraba evl., baba' da Ca

E.C. 13 E 0 36 - + + Anne baba tasiyici, Akraba evl. Kan transfiizyonu

MG 10 E 6 27 - + + Annesi epileptik, babas1 yasamiyor, Kan transfiizyonu
Akraba evliligi

EO. 7 E 6 37 - -- - Anne baba saglikli, akraba evliligi yok = -

M.S. 17 E 0 21 - + + Kardesleri, anne ve babasi tasiyici, Kan transfiizyonu
Akraba evl.

AT 19 E 0 13 - + + Diger kardes. yok, anne baba saglikli, Kan transfiizyonu
akraba evl. degil

HE. 15 E 0 22 - + + Babasi tastyici, diger kard. yok, akraba Kan transfiizyonu
evl. degil Splenektomi ve

kolesistektomili

HE. 10 E 3 45 - + + Kardes hasta, Anne baba tasiyici, Kan transfiizyonu
akraba evl.

B.E. 7 K 6 46 - - + (H.E.'nin kardesi) Kardes hasta, Anne -
baba tasiyici, akraba evl.

i.s. 8 E 0 36 - + + Anne baba tasiyici, akraba evl., Kan transfiizyonu
kardes tasiyici, annede sistemik hst.

C.1 9 E 6 25 - + + Anne baba tasiyici, kardes tasiyici, Kan transfiizyonu

baba yasamiyor, akraba evliligi

Tablo 2. Kontrol gurubundan elde edilen klinik, radyografik ve vitalometrik degerlendirmeler

Stirme Vitalite Radyografik Kisisel ve
Hasta adi Yas Cins. gecikmesi Ort. degisiklikler ailesel anamnez
K.T. 18 E 0 10 - -
K.D. 13 E 0 20 - -
E.S. 10 E 0 28 - -
u.Y. 7 E 0 22 - -
S.0. 18 E 0 12 - -
CK. 19 E 0 12 - -
1.y 15 E 0 22 - -
U.D. 10 E 0 17 - -
S.E. 7 K 2 28 - -
E.F. 8 E 0 13 - -
T.H. 9 E 0 16 - -

Tablo 3. Hastalardan elde edilen degerlerin istatistiksel verileri

Yas Gecikme Siiresi Vitalite Ortalamasi
En diisik Orta  Enyiiks. Std. Spm.  En diisiik Orta  Enyiiks. Std. Spm  En diisik Orta  En yiiks. Std. Spm.
Calisma gurubu 7 12,09 19 4,50 0 2,45 6 2,94 13 29,72 46 10,90
Kontrol gurubu 7 12,18 19 4,62 0 0,18 2 0,60 10 18,18 28 6,33

yatkin hale gelir (4,5,11).

Damarsal kaynakli krizler; oraklagmis
hiicreler kilcal damarlar1 tikayarak damar c¢eper-
lerinin daralmasina ve dolayisiyla dokularin
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yeterli kan almasina engel olurlar. Bu durum anok-
si, infarkt, nekroz ve agr1 ile sonuglanir (7). Klinik
olarak anoksi,1-2 hafta siiren siddetli agrilar,
diisitk ates ve lokositoz gelisir. Ayrica kriz
sirasinda ve sonrasinda hastada enfeksiyon, de-
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Tablo 4. Mann-Whitney U-Wilcoxon Rank Sum W
Testine gore c¢alisma ve kontrol guruplarinin
siirme gecikmesi ve vitalite ortalamalar1 bakimin-
dan karsilastirilmasi

Calisma gurubu Kontrol gurubu

Calisma gurubu P=0,0395
Kontrol gurubu P=0,0149

masi

Siirme gecikmesi
Vitalite ortala-

hidratasyon, asidozis, travma ve gii¢siizlikk gelisir
(5,8).

Tarif edilen sistemik belirtilerin yiizde ve agiz
mukozasinda sarilik diginda gozle goriilen agiz
belirtileri yoktur. Fakat klinik degerlendirmede, alt
¢ene sinirinin etkilenmesi sonucu bir yil gibi uzun
stireler devam eden hissizlik (6,14) bakteriyel en-
feksiyon ya da kanlanma bozuklugu sebebiyle
mikropsuz gelisen alt ¢ene osteomiyeliti
(3,5,7,10,15) ve tespit edilebilen bir sebep olmak-
sizin dislerin pulpalarin da canlilik kayb1 (11)
oldugu bildirilmistir. Ayrica s6z konusu hastalarin
rontgen goriintiilerinde, alt ¢ene kemik dokusunda
"stepladder" olarak tanimlanan lokiiler tarzda
radyoliisensi alanlar oldugu bildirilmektedir
(5,7,11,12). Radyografik olarak bu alanlarin
gbozlendigi dislerin canliliklar1 olgiildiigiinde
yanit vermedikleri gozlenmistir (11,16). Bu calis-
mada kontrol edilen orak hiicreli anemisi olan 11
hastanin dislerinden elde edilen canlilik ortala-
malar1 kontrol grubundaki hastalarin dislerinden
elde edilen canlilik ortalamalari istatistiksel
olarak karsilastirildiginda anlamli farkliligin
olmast bu sistemik hastalikta, dislerin pul-
palarinin etkilenmis oldugunu gdstermektedir.
Calisma grubundaki hastalarin yas ortalamasi
dikkate alindiginda dislerin apexlerinin heniiz ka-
panmamis olmasi, canlilik degerleri bakimin-
dan yaniltici oldugu diisliniilebilir fakat kontrol
grubundaki hasta yaslarinin da ayni olmasi, olasi
yanilgiy1 azaltmaktadir. Boylece calismada
varilan sonuglar Andrews ve ark. sonuglarina par-
eleldir (11).

Radyografik degerlendirmelerde ise yukarida
belirtilen ¢alismalarin aksine, normalden farkli
bir yapiya rastlanmamis olmasi bu ¢alismadaki
yag ortalamasinin diisiik olmas1 ve bunun sonucu
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geci-rilen kriz sayisinin azligina baglanabilir.

Bu calismada, kontrol edilen dislerin siirme
zamani literatiirdeki diger ¢alismalarda goz oniine
alinmamistir. Fakat kontrol grubu dikkate ali-
narak yapilan istatistiksel degerlendirmede iki
grup arasindaki farkin anlamli oldugu ortaya ¢ik-
mistir (P<0.0). Calisma gurubunu olusturan,
orak hiicreli anemisi olan bireylerde dislerin siirme
zamanin, saglikli bireylere gore uzamis oldugu
saptanmistir. Bu durum s6z konusu hastalarin sis-
temik rahatsiz-liklar1 sebebiyle gelisim eksik-
ligine maruz kaldiklarim gdstermektedir.

Calismadaki 11 orak hiicreli anemi has-
tasinin 8'inde anne babanin akraba evliligi yap-
misg ve tasiyict olduklari, diger kardeslerin
bazilarinin tasiyici, bazilarinin hasta oldugu
gbzlenmistir. Bu sonuglar bu hastaligin genetik
kimlikler ile iligkili oldugu ve akraba evliliklerinin,
cekinik karakterleri baskin hale getirdigini goster-
mektedir.

Bunlarin yani sira, orak hiicreli anemisi olan
hastalar dis hekimi muayenesinde rahatlikla tedavi
edilebilirler. Ancak hastalara yapilacak girisimler-
den once profilaktik tedavi uygulanmali ve genel
anestezi uygulamasi1 hastane kosullar1 altinda
mutlak gerekli oldugu durumlarda yapilmalidir
(8,17,18). Damar daraltict igeren lokal anestezik-
lerin kullanimi ise tartismalidir. Baz1 yazarlar,
damar daralticilarin dolasimi bdlgesel olarak
bozmasi nedeniyle bolgesel nekrozlarin olugumu-
na sebep olabileceklerini 6ne siirmektedirler. Bu
durumda, bu hastalarin rutin agiz kontrolleri
diizenli yapilarak koruyucu ve Onleyici tedavilere
Onem verilmesi ve bu islemler sirasinda damar
daraltict igermeyen lokal anestezikler kullanil-
masi Oneril-mektedir (3,17).

Bu c¢alisma, bolgemizdeki orak hiicreli ane-
misi olan hastalar1 agiz muayenelerinin, radyo-
grafik degerlendirmelerinin ve pulpa canlilik-
larinin kontroli i¢in yapilmis ve uzun siireli
planlanmis bir ¢aligmadir. Bu boliim ilk muayene
sonunda elde edilen degerlendirmeleri icermektedir
ve hastalarin periyodik kontrollerine devam
edilmektedir. Daha genis amacimiz iilkedeki tiim
hastalar1 tarayabilmektir.
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