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OZET

Bu c¢alismanin amaci; Orak Hiicre Anemisi tanili ¢ocuklarda motor performans, kas
kuvveti, denge ve agri diizeyini degerlendirmek, tipik gelisim gosteren c¢ocuklarla
karsilagtirmaktir. Motor performans, ekstremite kas kuvveti, maksimal el kavrama kuvveti,
“pinch” kuvveti, denge, alt ekstremite kas kuvveti-enduransi ve agr1 sirasi ile Bruininks-
Oseretsky Motor Yeterlilik Testi-2 Kisa Form, JTECH Dijital EI Dinamometresi,
BASELINE Hidrolik EI Dinamometresi, BASELINE Hidrolik “Pinch” Dinamometresi,
Siireli Kalk ve Yiirii Testi, 30 Saniye Otur-Kalk Testi ve Wong-Baker Yiiz Agr1 Skalast ile
degerlendirilmistir. Orak Hiicre Anemisi grubunda kontrol grubuna goére motor
performans, ekstremite kas kuvveti, maksimal el kavrama kuvveti ve “pinch” kuvvet
degerlerinin daha diisiik oldugu tespit edilmistir. Vazookliizif agri krizi sayist 6,83 + 6,88,
kan transfiizyonu sayis1 8,6 + 6,77 ve agr1 siddeti 4 puan olarak belirlenmistir. iki grup
arasinda tiim parametrelerde fark oldugu saptanmistir (p<0,05). Orak Hiicre Anemisi tanili
cocuklarin, tipik gelisim gosteren yasitlarina gére motor performans diizeyi, kas kuvveti,
denge agisindan daha yetersiz oldugu ve agri deneyimledikleri tespit edilmistir. Bu
calismanin sonuglari, Orak Hiicre Anemisi nedeniyle goriilen semptomlarin ¢ocuklarda
neden oldugu motor fonksiyon etkilenimlerini igeren kapsamli  fizyoterapi
degerlendirmelerinin gerekliligini ve bu degerlendirme sonuglarina gore oneri, tedavi ve
rehabilitasyon protokollerinin gelistirilmesine dair ihtiyaci ortaya koymustur.
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ABSTRACT

This study aims to evaluate the motor performance, muscle strength, balance, and pain
level in children diagnosed with Sickle Cell Anemia and to compare them with children
with typical development. Motor performance, limb muscle strength, maximal hand-grip
strength, "pinch" strength, balance, lower extremity muscle strength-endurance, and pain
were evaluated with the Bruininks-Oseretsky Motor Proficiency Test-2 Short Form,
JTECH Digital Hand Dynamometer, BASELINE Hydraulic Hand Dynamometer,
BASELINE Hydraulic Pinch Dynamometer, Timed Up & Go Test, 30 Second Sit-to-Stand
Test, and Wong-Baker FACES Pain Rating Scale, respectively. The motor performance
level, extremity muscle strength, maximal hand-grip strength, and pinch strength values
were found to be lower in the Sickle Cell Anemia group compared to the control group.
The number of vaso-occlusive pain crisis was 6,83 + 6,88, the number of blood
transfusions was 8,6 + 6,77, and the pain severity was 4 point. It was found that there was a
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SIMGELER VE KISALTMALAR

Bu calismada kullanilmigs simgeler ve kisaltmalar, aciklamalari ile birlikte asagida

sunulmustur.

Simgeler

pL
cm
dL
fL
g
kg
m?
mg
N

Kisaltmalar

AVN
BOT-2

BOT-2 KF

CHQ
FLACC

Hb
HbF
HKHT
HLA
IASP

ICF

IFN-G

Aciklamalar

Mikrolitre
Santimetre
Desilitre
Femtolitre
Gram
Kilogram
Metrekare
Miligram
Newton

Aciklamalar

Avaskiiler Nekroz

Bruininks-Oseretsky Test of Motor Proficiency - Second Edition
(Bruininks-Oseretsky Motor Yeterlilik Testi-2)

Bruininks-Oseretsky Test of Motor Proficiency - Second Edition -
Short Form (Bruininks-Oseretsky Motor Yeterlilik Testi-2 Kisa Form)

The Children’s Health Questionnaire (Cocuk Sagligi Anketi)

Face, Legs, Activity, Cry, Consolability (Yiiz, Bacaklar, Hareket,
Aglama, Avutabilme Davranigsal Skalas)

Hemoglobin

Fetal Hemoglobin

Hematopoietik Kok Hiicre Tedavisi

Human Leukocyte Antigen (insan Lokosit Antijeni)

The International Association for the Study of Pain
(Uluslararast Agr1 Aragtirmalari Birligi)

The International Classification of Functioning, Disability and Health
(Islevsellik, Yeti Yitimi ve Sagligin Uluslararas1 Siniflandirmasi)

Interferon-G



Kisaltmalar

1G
IL
MABC-2

MRG
NIPS
NRS
OHA
PAQ-C

PDMS-2

PedsQL™ 4.0

PedsQL™ - MFS

PIPP
SKYT
TGMD-2

TNF-a.
VAS
VKi

Aciklamalar

Immiinoglobulin
Interldkin

Movement Assessment Battery for Children - Second Edition
(Cocuklar i¢in Hareket Degerlendirme Bataryasi - Ikinci Versiyon)

Manyetik Rezonans Goriintiileme

Neonatal Infant Pain Scale (Yenidogan Agri Skalasi)
Numeric Rating Scale (Sayisal Degerlendirme Olgegi)
Orak Hiicre Anemisi

Physical Activity Questionnaire for Older Children
(Fiziksel Aktivite Soru Formu)

The Peabody Developmental Motor Scales - Second Edition
(Peabody Motor Gelisim Olgegi - Ikinci Versiyon)

The Pediatric Quality of Life Inventory 4.0 Generic Core Scale
(Cocuklar icin Yasam Kalitesi Olcegi 4.0 Genel Skalas1)

Xii

The Pediatric Quality of Life Inventory Multidimensional Fatigue Scale

(Cocuklar icin Yasam Kalitesi Ol¢egi Cok Boyutlu Yorgunluk Skalast)
Premature Infant Pain Profile (Prematiire Bebek Agri Profili)
Siireli Kalk ve Yiirii Testi

Test of Gross Motor Development - Second Edition
(Kaba Motor Gelisim Testi - Ikinci Versiyon)

Tumor Necrosis Factor-a (Tiimor Nekroz Faktorii-a)
Viziiel Analog Skalasi
Viicut Kiitle Indeksi



1. GIRIS

Orak Hiicre Anemisi (OHA), mutasyon gecirmis bir hemoglobin tiirii olan Hemoglobin S
(HbS)’in kandaki varligi ile karakterize, kalitsal otozomal resesif bir hastaliktir [1, 2].
Diinya Saglik Orgiitii tarafindan, yol a¢tig1 semptomlarin hastalar tarafindan inkar edildigi
bir halk sagligi sorunu olarak tamimlanmustir [3]. Tekrarlayan hipoksik-iskemik olaylar,
vazookliizif-hemolitik krizler, kronik sistemik inflamatuar yanitlar, kronik anemi ve
vaskiiler-endotel etkilenim hastaligin patofizyolojisinde ve progresyonunda etkin rol

oynamaktadir [4].

Hastalarda akut donemde goriilen vazookliizif krizler [5] ve akut g6giis sendromu [6] gibi
klinik bulgular, ilerleyen donemlerde gelisim geriligine [7], kas-iskelet sisteminde [8] ve
kardiyopulmoner sistemde [9, 10] etkilenimlere neden olmaktadir. Vazookliizif krizler
nedeniyle dokulara oksijen desteginin azalmasi sonucunda santral sinir sisteminde gelisim
geriligi [11] ve inme tablosu goriilebilmektedir [12]. Orak Hiicre Anemisi ile birlikte
seyreden carpinti, dispne, yorgunluk ve agr1 gibi kas-iskelet, kardiyovaskiiler ve pulmoner
problemler fiziksel efor sirasinda kotilesmektedir [13]. Bu problemlerin artist hastanin
fiziksel aktiviteden kaginarak sedanter bir yasam modelini tercih etmesine ve kas yapisinda

birtakim degisimlere neden olmaktadir [14].

Literatiirde OHA tanili ¢ocuk hastalarda motor performansin ve kas kuvvetinin detayli
olarak degerlendirildigi herhangi bir ¢aligmaya rastlanmamistir. Dengenin degerlendirildigi
tek calisma ise yetiskin OHA tanili hastalarda gergeklestirilmistir [15]. Orak Hiicre
Anemisi tanili ¢ocuklarda fizyoterapi degerlendirmeleri ile agrinin es zamanli olarak
degerlendirilmesinin biitiinciil bir bakis acis1 kazanilmasina katki saglayabilecegi Orak
Hiicre Anemisi tanili ¢ocuklarin tipik gelisim gdsteren yasitlarina gére OHA’dan nasil
etkilendikleri, normal gelisim silirecine gore ne kadar geciktigi yeterince bilinmemektedir.
Bu konu ile ilgili az sayida ¢alisma olmasi nedeniyle saglik personeli yeterli bilgiye sahip
olamamaktadir. Cocuk hematoloji kliniklerinde rutin olarak biiylime ve gelisme siireclerini
takip etmek T{izere bir fizyoterapi ekibi bulunmamaktadir ve c¢ocuklar klinik

degerlendirmeleri sirasinda fizyoterapiste ulasamamaktadir.

Bu c¢aligmanin amaci; OHA tanis1 almig cocuklarda motor performans diizeyi, kas kuvveti,

denge ve agr acisindan herhangi bir etkilenim olup olmadigini belirlemek; etkilenim



varsa,bu etkilenim diizeyinin tipik gelisime gore ne kadar degiskenlik gosterdigini

belirlemektir.

(Calismanin hipotezleri asagidaki gibidir:

Ho Hipotezi: Orak Hiicre Anemisi tanili ¢ocuklar ile tipik gelisim gosteren cocuklar

arasinda motor performans diizeyi, kas kuvveti, denge ve agri agisindan fark yoktur.

Hi Hipotezi: Orak Hiicre Anemisi tanili c¢ocuklar ile tipik gelisim gosteren cocuklar

arasinda motor performans diizeyi, kas kuvveti, denge ve agr1 agisindan fark vardir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Orak Hiicre Anemisi

2.1.1. Tamim ve tarihce

Hemoglobin (Hb)’in Beta-Globin genindeki 6.pozisyonda valin yerine glutamik asidin
gelmesi ile meydana gelen ve tek niikleotid mutasyonundan kaynaklanan bir hastaliktir [1,
2]. Bu yer degistirme sonucunda, saglikli hemoglobin olan HbA’dan farkli 6zelliklere
sahip mutant bir hemoglobin tiiri olan HbS olusmaktadir [16]. Orak Hiicre Anemisi

(OHA), en yaygin goriilen kalitsal eritrosit bozuklugu hastaligidir [2].

1910 yilinda James Herrick kandaki ilk orak hiicreyi tespit etmistir [17]. Ardindan Pauling
ve arkadaglar1 1949 yilinda OHA hastaliginin molekiiler bir hastalik oldugunu belirtmis ve
orak hemoglobinde elektroforetik anormallikler kaydetmistir [18]. Ingram 1957°de,
hastaligin temelindeki mutasyonel mekanikleri, nokta mutasyonunu ve mutasyona ugrayan
HbS proteininin olusumunu ortaya cikarmistir [19]. 1948’de yapilan bir g¢alismada,
bebekler yaklasik 6 aylik olana dek OHA komplikasyonlarinin gézlenmedigi, infantlardaki
OHA semptomlarmin ise fetal hemoglobin (HbF) seviyelerinin diiserek yerini erigkin
hemoglobin almaya basladiktan sonra ortaya ciktign bulunmustur. Infantlarda goriilen
koruma mekanizmasinin nedeninin, kan dolasiminda seyreden yiiksek oranda HbF oldugu
ileri stirilmistir [20]. 2000-2002 yillar1 arasinda, eritrosit membranindaki artmis
permeabilite nedeniyle Hb polimerizasyonunun basladigi bulunmustur [21]. Giiniimiizde
ise hidroksitire, kan transflizyonu ve hematopoietik kok hiicre tedavisi (HKHT) gibi
yontemler OHA’nin tedavisinde kullanilabilir hale gelmistir. HKHT ile bir¢ok vakada
basar1 elde edilmesine ragmen, uygun dondr bulmakta karsilagilan zorluklar nedeniyle

yaygin olarak kullanilamamaktadir [16].

2.1.2. Epidemiyoloji, insidans, prevalans

Orak Hiicre Anemisi 6zellikle Afrika, Afro-Karayip, Akdeniz, Ortadogu ve Hindistan’in
baz1 bolgelerinde yasayan bireyleri etkilemektedir [22]. Orak Hiicre Anemisi tanili
cocuklarin ise yaklasik olarak 2/3’si Nijerya, Hindistan ve Kongo Demokratik Cumhuriyeti
gibi Afrika iilkelerinde yasamaktadir [23].



Her y1l yaklasik olarak 300 000’den fazla OHA tanili bebek diinyaya gelmektedir. Bu
insidansin 2050 yiliyla birlikte yaklasik olarak 400 000 bebege ¢ikmasi beklenmektedir
[23]. Yiiksek gelirli iilkelerde OHA ile dogan bebeklerin, gelismis yenidogan taramalari ve
kapsamli bakim ile yasama sanslar1 %98’den fazla iken ve bebekler yetiskinlik donemine
kadar hayatta kalabilirken [23, 24], disik gelirli iilkelerde bebeklerin %80’i tani
alamamaktadir ve yarisindan fazlasi hastaligin semptomlar1 nedeniyle 5 yasina varmadan

kaybedilmektedir [23].

Orak Hiicre Anemisi’nin neden oldugu kriz tiirlerinin patofizyolojisi ve tedavisi
bilinmesine ragmen, bu hastalikla iliskili 6liim oran1 yiiksektir. Akut enfeksiyonlar ve ciddi
anemik sekestrasyonlar en sik rastlanan 6liim nedenleridir. Orak Hiicre Anemisi ile iliskili
en yliksek 6liim orani ilk 5 yastadir. Bu 6liimlerin yaklagik yaris1 yasamin ikinci 6 ayinda
goriilmektedir [25]. Diinya Saglik Orgiitii tarafindan, diinyanin birgok bdlgesinde 5 yas
altindaki cocukluk ¢agi oliimlerinin %5-16’sm1 OHA’nin olusturdugu disiiniilmektedir
[26]. Orak Hiicre Anemisi ve diger hemoglobine bagli hastaliklarin artisinda ve farkl
cografi bolgelere yayiliminda bakim kosullari, infant mortalitesindeki azalma ve HbS
oraninin yiiksek oldugu bolgelerden diisiik oldugu bolgelere dogru gogiin yayginlagmasinin

etkili olabilecegi disiinilmektedir [27].

2.1.3. Tiirkiye’de orak hiicre anemisi dagilimi

HbS, Tirkiye’de Eti Tirkii olarak adlandirilan etnik grupta daha yaygm olarak
goriilmektedir [28]. Akdeniz Bolgesi’nde 6zellikle Adana, Mersin ve Hatay gibi Cukurova
bolgesi illerinde OHA hasta ve tasiyict sayist yiiksektir [29]. Saglik Bakanligi ve Ulusal
Hemoglobinopati Konseyi verilerine gore {iilkemizde HbS goriilme sikligt %0,03,
tagiyicilik goriilme sikligt Adana’da %10, Hatay’da %15, Mersin’de %13,6’dir. Hastaligin
Antalya’da %?2,5, Diyarbakir’da %0,5 ve Mugla’da %0,5 oraninda goriildiigii bildirilmistir
[30].

2.1.4. Genetik

Orak hiicre hastaligi, Hbp geni (Glu6Val, BS) lizerinde orak mutasyonunu tagiyan anormal
beta-globin alellerinin kalitim1 ile meydana gelmektedir [5]. Bu mutasyon, Mendel 6zelligi

ile kaliimsal olarak aktarilan saglikli yetiskin bir hemoglobinin (HbA) yapisal bir



varyasyonudur [31]. En yaygin ve siddetli goriilen orak hiicre hastaligi formu, her iki
ebeveynin HbS kalittimi ile olusan homozigot HbSS'dir (OHA) [5]. HbS’nin heterozigot
goriildiigi bilesik formdaki tiirler; HbC ile meydana gelen HbSC, HbE ile meydana gelen
HbSE, B-talasemi ile birlikte goriilen HbSPO veya HbSP+ talasemi, HbD ile birlikte goriilen
HbSD veya HbSOarmb gibi diger beta-globin tiirleridir [5, 31]. Bu tiirler, hiicre igi
oraklagsmaya neden olan orak hiicre hastalig: tiirleridir [5]. En siddetli semptomlara sahip

orak hiicre hastalik genotipleri HbSS ve HbSB0’dir [31].

Homozigot HbSS formu, her iki ebeveynden HbS alelini almaktadir. Hastaligin fenotipini
tasimakta, akut ve kronik komplikasyonlarini sergilemektedir [31]. Orak Hiicre Anemisi
tastyicilig, HbA ve HbS’in her birinin bir ebeveynden kalitimi ile (HbAS) olugmaktadir.
Orak Hiicre Anemisi tasityicilart genellikle asemptomatik olmakla ve hastaligin klinigini
tam olarak gostermemekle birlikte, tasiyicilarda da bazi olumsuz saglik sorunlarina ve

hastalik semptomlarina rastlanabilmektedir [5,31].

2.1.5. Patofizyoloji

HDbS, B globin geninin on yedinci niikleotidinde Timin’in yerini Adenin’in almasina ve f3
globin zincirinin altinc1 aminoasitinde Glutamik asidin yerini Valin’in almasina neden olan
bir mutasyon sonucu meydana gelmektedir [32]. Deoksijenasyon, hipoksi, pH diistikligi,
stres, soguk, dehidrasyon, enfeksiyonlarla iliskili adezyon molekiilleri ve sitokinlerin
olusturdugu etki sonucunda [33] Hb molekiilleri hizli ve geri doniislii bir sekil
degisikligine ugramaktadir. Molekiiller esneyerek elonge ve rijit bir form olusturmakta [5],
orak seklini almaktadir [33]. Eritrositlerin reoksijenasyonu, HbS polimerini pargalayarak
Hb’nin yeniden normal sekline doniisiinii saglamaktadir. Eritrosit membrani esnekligini
yitirene kadar, Hb’nin oraklasma ve yeniden normal sekline doniis siireci devam
etmektedir [5]. Hiicre i¢i HbS polimerinde artis meydana geldikge eritrositler daha rijit bir
yapiya dontismektedir [34]. Polimerizasyon-depolimerizasyon dongiisiiniin siirekli olarak
tekrarlamas1 ile birlikte, eritrositin hiicre iskeletinde geri doniisii olmayan hasarlar
meydana gelmektedir. Bu hasarlar ve hemoliz sonucunda meydana gelen sekeller [35],
orak seklini alan eritrositte saglikli bir eritrosite gore adezyonun artmasina, eritrosit
Omriiniin ve oksijen tasima kapasitesinin azalmasina neden olmaktadir [36]. Hiicrelerin

yasam siiresi 120 giinden 10-20 giine kadar diigmektedir [37].



Orak Hiicre Anemisi hastaliginin siddetinde Dbelirleyici olan ana faktér; HbS
polimerizasyonunun orani ve yayilimidir. HbS polimerizasyonunun orani arttikga Hb’nin
deoksijenasyon durasyonu, yaygmligi, hiicre i¢i HbS konsantrasyonu artmakta ve
eritrositteki HbF azalmaktadir. HbF, HbS konsantrasyonunu etkili bir sekilde azaltmaktadir
[32]. Rijit ve disfonksiyonel eritrositler, OHA nin akut ve kronik klinik tablosunda temel

rol oynamaktadir [38].

Orak Hiicre Anemisi’nde goriilen semptomlar, vazookliizyon ve hemolitik anemiye bagl

patofizyolojik siiregler sonucunda meydana gelmektedir [31].

Vazookliizyon

Eritrositler ve vaskiiler endotel arasindaki etkilesimin bir sonucudur [31]. Orak hiicrelerde
tekrarlayan oraklagsmalarin meydana gelmesi ile eritrosit membraninda gelisimsel defektler
meydana gelmektedir. Eritrositlerin venlere tutundugu ve bagli bulundugu siire artmaktadir
[34]. Orak hiicreler; saglikli eritrositler, 10kositler ve plateletler ile birlikte vaskiiler
endotele yapisarak kiiciik kan damarlarinin liimenine tutunmaktadir ve obstriiksiyona
neden olan anormal heteroselliiler kiimeler olusturmaktadir [31]. Hipoksi dongiisii
postkapiller vende 16kosit-eritrosit-adheziv etkilesimleri arttirarak vaskiiler okliizyonu
baslatmaktadir [39]. Tekrarlayan vazookliizyon endotel duvarinda hasara neden olmaktadir
[40]. Ardindan meydana gelen reperfiizyon ile buradaki doku hasar1 daha da artmaktadir.
Bu iskemi-reperfiizyon dongiisii ve hasari, vaskiiler oksidanslarin aktivasyonu ile oksidatif
ve inflamatuar strese neden olmaktadir [39]. Sonug olarak kronik inflamatuar yanit agiga
cikmaktadir [40]. Tetikleyici inflamatuar faktorlere ek olarak, yiiksek HbS polimeri
igerigine sahip rijit ve deforme eritrositlerin neden oldugu prekapiller obstriiksiyon,
mikrovaskiiler vazookliizyona katkida bulunmaktadir [39]. Mikrodolasimda eritrositlerin
ve lokositlerin tutulmasi sonucu olusan vaskiiler obstriiksiyonun 6tesinde, akut ve kronik
doku iskemisi, doku enfarktiisii ve vazookliizif agr1 krizleri meydana gelmektedir [31].
Vazookliizyon; akut agrili ataklarin, agr1 krizlerinin, kemik, akciger, beyin, bobrek ve
dalak gibi i¢ organlarin etkilenmesi sonucu goriilen uzun dénem komplikasyonlarin altinda

yatan temel mekanizmalardan biridir [41].



Hemolitik anemi

HbS polimerizasyonu ile iliskili bir patofizyolojik siiregtir [31]. Bu patofizyolojik siireg
inflamasyon, platelet aktivasyonu, eritrositlerin vaskiiler endotele adezyonunun artmasi ve
anormal nitrik oksit metabolizmasi ile sonuglanmaktadir [42]. Eritrositlerin oraklagmasi
retikiiloendotelyal sistem tarafindan etkilenen hiicrelerin erken temizlenmesine, ylizeyel
adezyon molekiillerinin anormal ekspresyonuna ve yapisal membran hasarina neden
olmaktadir. Orak hiicreler damar i¢inden gegerken hasarlanarak hemolize ugramaktadir ve

intravaskiiler orak hiicre hemolizi tablosu, hemolitik anemi ile sonuglanmaktadir [43].

Hemolitik anemi, oksihemoglobin desatiirasyonu ve hipoksinin kronik hale gelmesine
neden olmaktadir [44]. Intravaskiiler hemoliz sirasinda serbest hemoglobinler dolasima
salinmaktadir. Serbest plazma hemoglobin, gii¢lii bir nitrik oksit siiptiriicii olan hidroksil
ve siiperoksit radikal gibi reaktif oksijen tiirlerini iiretmektedir [45]. Normalde endotel
tarafindan iretilen ve bazal dilatatér tonusu regiile eden nitrit oksit [46], hemoliz sirasinda
serbest hemoglobinlerin plazmaya salinimi sonucunda giiglii sekilde inhibe edilmektedir ve
endotelyal hiicre disfonksiyonuna yol ag¢maktadir [45]. Bu mekanizma sonucunda
vazodilatasyonun ve dolasim giiciiniin azalmasi, daha biiyiik damarlar da dahil olmak {izere
vaskiiler hasara ve okliizyona katkida bulunmakta [47], doku iskemisi ve agrili krizler
goriilmekte, ciddi ve yasamui tehdit edici sonuglar meydana gelebilmektedir [48].
Intravaskiiler hemoliz ilerleyen donemlerde ise endotelyal disfonksiyon, hiicresel
proliferasyon, akciger parankim hasari, kardiyopulmoner rezervde azalma, diastolik

disfonksiyon ve pulmoner hipertansiyona neden olmaktadir [43].

2.1.6. Klinik bulgular

Orak Hiicre Anemisi’nde klinik bulgular asemptomatik denilebilecek diizeyde hafif
tablolardan yiiksek mortalite oranlarina sahip siddetli tablolara kadar degisebilen bir
araliga sahiptir [49]. Bu klinik bulgular genellikle dogumdan sonraki 3 aylik dénemin
ardindan HbF seviyesinin diismesi ile birlikte goriilmeye baslamaktadir [50]. Orak
eritrositler, diger bircok hiicresel plazma faktorii ve anormal endotel etkilesimleri ile
birlikte vazookliizyona neden olmaktadir. Vazookliizyon kaynakli tekrarlanan iskemi ve

inflamasyon, ¢ok ¢esitli akut ve kronik klinik bulgulara yol agmaktadir [5].



Akut klinik bulgular

Vazookliizif kriz

Orak Hiicre Anemisi’nde en yaygin ve karakteristik olarak goriilen semptomdur.
Hastaneye yatis ve acil servise basvuru nedenleri arasinda en sik Kkarsilasilan
komplikasyondur [31, 51]. Kiiciikk ¢ocuklarda addlesan ve geng yetiskinlere gore daha
nadir olarak goriilmektedir [31]. Vazookliizif krizler, ¢ocuklarda acil servise bagvuru igin
major nedendir [41]. Her bir vazookliizif kriz birka¢ giin kadar siirebilmektedir. Krizin
frekansi bireyler arasinda degismekle birlikte, yilda ortalama 0-6 kez ya da daha fazla
goriilebilmektedir [52]. Agrili krizlerin ilk olarak gozlendigi donem yaklagik 5 aylik
infantil donemdir [53].

Orak Hiicre Anemisi hastalarinda vazookliizif krizin en 6nemli patofizyolojik siireci
vaskiiler yapilarin etkilenimidir [51]. Viicudun tamamindaki mikrodamarlarin okliizyon ve
obstriiksiyon siirecine vazookliizif kriz adi verilmektedir [41]. Hastaligin stabil oldugu
fazda veya vazookliizif kriz sirasinda, yiiksek seviyede inflamasyon ve oksidatif stres
nedeniyle dokudaki oksijen tiiketimi artmig durumdadir [54]. Dokulardaki yiiksek oksijen
tiketimi ayni zamanda mikrovaskiiler oksijenasyon seviyesinde azalmaya neden
olmaktadir. Bu azalma ise damar iginde eritrositlerin oraklagmasini stimiile ederek [55]
doku iskemisi meydana getirmektedir [56]. Herhangi bir fizyolojik stres durumu akut

vazookliizif kriz olugma riskini arttirmaktadir [55].

Vazookliizif krizin en 6nemli klinik belirteci siddetli akut agridir [41]. Yiiksek hematokrit
ve diisik HbF konsantrasyonu akut agr ile iliskilidir [52]. Bu agrili epizotlar, kemik
iliginde nekroza neden olan mikrovaskiiler okliizyonlar sonucunda meydana gelmektedir
[41]. Vazookliizyon ile olusan doku hasari, ¢cok sayida inflamatuar mediatdriin salinimina
neden olarak agriyr tetiklemektedir ve agri algisini olusturmaktadir [51]. Agn krizi
herhangi bir uyaran olmadan da meydana gelmektedir. Hasta tarafindan agr1 keskin, bicak
saplanma tarzinda ve yogun bir zonklama seklinde tarif edilmektedir [6]. Agrinin en fazla

hissedildigi yerler, femur gibi kemikler, kostalar, sternum, vertebralar ve pelvistir [41].

Hastay1 giicten diislirecek kadar siddetli agrilar goriilebilmektedir [6]. Hastalarin

yasadiklar1 bu agr1 krizi deneyimi, ila¢ arama davranisina ve agri kesici bagimliligina



neden olabilmektedir. Vazookliizif kriz gegiren hastalar, OHA’da goriilen akut gogiis

sendromu gibi diger komplikasyonlar agisindan da artmus risk altindadirlar [53].

Akut gogiis sendromu

Akut gogiis sendromu, pulmoner damarlarda goriilen vazookliizyon sonucunda gogiis
agrisi, ates, takipne, hiriltili solunum “wheezing”, dksiiriik semptomlari ile karakterize olan
ve akcigerde yeni bir infiltrat olusturan, yetiskinlerde O6liime neden olabilen bir
komplikasyondur [57]. Gelismis tilkelerde 2 yasin {istinde OHA kaynakli mortalitenin ve
pediatrik yogun bakim iinitesi yatisinin en 6nemli, vazookliizif krizi takiben hastaneye
yatigin ise en sik goriilen ikinci nedenidir [24, 58] Akut gogiis sendromu hastalarin
yaklasik %50’sinde hastaneye yatistan ortalama 2,5 giin sonra gelismektedir ve yaklasik
%80’inde daha Onceden en az bir kez vazookliizif kriz gegirme Oykiisii mevcuttur. Akut

gogiis sendromu ortalama 10,5 giin hastane yatisina neden olmaktadir [59].

Klinik bulgulart pndmoni ile benzerlik gostermektedir [24, 58]. Ani baslangi¢hdir.
Oksiiriik, nefes darlig1, gogiis radyografisinde retraksiyon ve rallerin eslik ettigi yeni bir
infiltrat olusumu gozlenmektedir. Cocuklarda etkilenim genellikle akcigerin iist-orta
loblarindadir ve ates 38,5 santigrad derece iizerinde seyretmektedir. Yetiskinlerde ise
genellikle akcigerin birden fazla lobunda etkilenim s6z konusudur ve ates afebrildir. Akut
goglis sendromunda belirgin  bir laboratuvar bulgusu olmamakla birlikte, Hb
konsantrasyonundaki diisiis ¢cok belirgindir. Sendromun nedeni tam olarak bilinmemekle
birlikte, vakalarin tigte birinde bu durum enfeksiyon kokenlidir [59]. Cocuklarda akut
g0glis sendromunun en yaygin etyolojisi viral, bakteriyel veya mikoplazmik enfeksiyon
iken, kemik iligi embolisi, atelektazi veya pulmoner 6demden kaynakli da bu sendrom
goriilebilmektedir. Akut gogiis sendromu geciren OHA hastalari, kronik akciger
hastaliklar1 gelistirme acisindan artmis risk altindadirlar ve uzun donemde sag kalim sanst
azalmistir [12]. Son evredeki akut gogiis sendromu hizli bir progresyon gostererek

respiratuar yetmezlige ve sonucunda 6liime neden olabilmektedir [53].

Inme

En siddetli ve erken gorilen OHA komplikasyonlarindan biri serebrovaskiiler

hastaliklardir [60]. Inme, OHA’da yiiksek derecede morbidite ve mortalite etkisine sahiptir
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[61]. 20 yasindan kii¢iik olan OHA hastalarinda belirgin bir semptomu olan inme insidansi
%11 [62] ve sessiz serebral infarkt insidansi ise yaklasik %30 olarak belirlenmistir [63].
Bu hastalarda tabloya norolojik defisitler eslik etmektedir [60].

Iskemik inme, anemi ve akut gdgiis sendromu nedeni ile goriilebilmekte iken; hemorajik
inme subaraknoid alanda kanamaya neden olan serebral anevrizmalar gibi birtakim
anatomik anomaliler ya da moya moya sendromu gibi anormal paternde serebral
vaskiilarizasyonlar nedeni ile olusmaktadir [64, 65]. Cocukluk ¢aginda inme tablosu primer
olarak iskemi ve enfarktiis sonucunda olugsmaktadir. Serebral hemorajlar ise yetigkinlerde

daha fazla goriilmektedir [60].

Akut semptomlar ve fokal defisitlerin eslik ettigi inmeler az sayida hastada goriilmektedir.
Cocuklarin biiyiik bir kisminda goriilen ve lokalize edilemeyen iskemik beyin hasarlar ise
sessiz inmeler olarak adlandirilmaktadir [66]. Belirgin bir semptomu olan inme veya sessiz
inme tablolar1 bu hastalarda ilerleyen dénemlerde norokognitif bozukluklara, duyusal ve

motor defisitlere yol agabilmektedir [67].

Priapizm

Genellikle addlesan bireyleri etkileyen ancak kiigiik ¢ocuklarda da goriilebilen, penisin
agrili ercksiyonudur [68]. Orak Hiicre Anemisi tanili erkek hastalarin %35’inde
goriilmektedir [69]. Hasta bu konuda utandigi ya da bunun OHA nedeniyle oldugunun
farkina varmadigr i¢in klinige basvurmayabilir. Uzun siireli ereksiyonlar penil dokuda
hasarlar olusturabilmektedir [68] ve hastanin yasam kalitesini olumsuz yo6nde

etkileyebilmektedir [69].

Abdominal kriz

Mikrovaskiiler okliizyon sonucunda intestinal motilitede azalma ve bununla birlikte agrili

abdominal krizler goriilebilmektedir [41].

Daktilit

Tipik olarak 6 ay-7 yas arasindaki ¢ocuklarda goriilen, ancak daha ileri yaslarda da ortaya
cikabilen bir bulgudur. El-ayak sendromu olarak da bilinmektedir. Mikroinfarktiis
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tablosunun ardindan ekstremitelerin distalinde unilateral/bilateral agri, 1s1 artis1 ve
eritematoz sislik ile karakterizedir. Hastada ates ve 1okosit sayisinda artis goériilmektedir
[70].

Akut splenik sekestrasyon

Akut splenik sekestrasyon, OHA’da yasami ciddi seviyede tehdit eden komplikasyonlardan
biridir [68]. Yasamin ilk dekatinda mortalite nedenleri arasinda enfeksiyonu takiben ikinci
sirada yer almaktadir. Akut splenik sekestrasyon nedeniyle gelisen mortalite oran1 %15-44
arasindadir [71]. Akut splenik sekestrasyonun ¢ocuklarda goriilme insidansi 2 yasina kadar

%7-30 arasinda degisirken, kiigiik ¢ocuklarda insidans daha yiiksektir [71, 72].

Dalak, viicuttaki toplam kan voliimiiniin dakikada %3-5’ini almaktadir. Dalak igerisindeki
kan dolasimi sirasinda vaskiiler yapilar orak hiicreler nedeniyle okliize olabilmektedir ve
bunun sonucunda dalakta bir kan havuzu olusmaktadir. Kanin sekestre olmasi ile birlikte,
dolasimdaki kan voliimiinde diislis gerceklesmektedir ve bu durum tedavi edilmedigi
takdirde oliimciil olabilmektedir. Genellikle 2 yas altindaki ¢ocuklar en riskli yas grubunu
olusturmaktadir. Otoinfarktiis bu yastan sonra dereceli olarak artmaktadir ve bu nedenle

splenomegali tablosu goriilmektedir [68].

Splenik sekestrasyon krizi akut ya da kronik seyredebilmektedir. Akut krizlerde bu
sekestrasyonun hizla meydana gelmesiyle abdominal agri, abdominal distansiyon,
solukluk, letarji, gligsiizliik, dispne ve kalp hizinda artis goriilmektedir [73]. Akut splenik
sekestrasyon oncesinde genellikle bir enfeksiyon s6z konusudur ve splenomegali tablosu
onemli bir noktaya ulasmaktadir. Orak Hiicre Anemisi bulgularinin stabil oldugu
durumdakine gore Hb diizeyi 2 g/dL daha diisiiktiir, platelet degerleri genellikle diisiiktiir
ve viicudun bunu kompanse edebilmesi igin retikiilosit seviyesi yiikselmektedir [68].
Kronik splenik sekestrasyonda (hipersplenizm) baslangic kademeli olmakla birlikte, bunu
akut bir sekestrasyon krizi takip edebilmektedir [71].

Hepatik sekestrasyon krizi

Hepatik sekestrasyon, vazookliizif kriz sirasinda karacigerde orak hiicre birikimi

sonucunda meydana gelmektedir. Bu durum splenik sekestrasyon ile benzerlik
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gostermektedir [74]. Klinik bulgulari; sag st kadranda agri, ates ve sariliktir [75].
Karacigerde biriken eritrositlerin voliimiine bagli olarak karaciger boyutunda 6nemli ve
hizl1 bir artig vardir. Akut hepatomegali, hizli retikiilosit yanit1 ile siddetli anemiye [74] ve
hipovolemik soka yol agabilmektedir [76].

Aplastik kriz

Parvoviris B19, kemik iligindeki eritrosit onciillerini enfekte ederek [77] eritrosit
tiretiminin bozulmasina neden olmaktadir ve Hb seviyesi diiserek akut anemi ile
sonuglanmaktadir. Bulgular akut splenik sekestrasyon tablosuna benzemektedir [68].
Yorgunluk, solukluk, letarji ve dispne ile karakterize olup, viral semptomlar, atesli
abdominal agri, bas agris1 ve splenomegali goriilebilmektedir [7, 68]. Kriz siddetli ise
hipovolemik sok tablosu olusabilmektedir [7].

Tam kan sayimi ve retikiilosit sayisi taniy1 koymada anahtardir. Hastalar baglangigta Hb ve
retikiilositopenide belirgin bir diislis gostermektedir [7]. Parvoviriis B19 nedeniyle kanda
Immiinoglobulin (Ig) M’ye rastlanmaktadir [68]. Hastalar kendiliginden iyilesebilmektedir,
ancak siddetli vakalarin yonetiminde ve kriz sirasindaki Hb degerinin klinik agidan stabil
durumda tespit edilen Hb degerinin altina diismesi durumunda basit kan transfiizyonu
gerekebilmektedir [7].

Kronik klinik bulgular

Tekrarlayan vazookliizyon, enfarktiis ve kronik hemolitik anemiler nedeniyle olusan
kronik organ hasarlarinin patogenezi hakkinda literatiirde, akut komplikasyonlara gore
daha az bilgi mevcuttur. Coklu organ disfonksiyonlar1 yasam kalitesinde azalma ve yasam
siiresinde kisalmaya neden olmaktadir. Orak Hiicre Anemisi tanili cogu yetigskin hastada
goriilen morbidite ve mortalite faktorleri, genellikle yasamin {giincii dekatinda kronik

organ komplikasyonlar1 nedeniyle meydana gelmektedir [5].

Biiyiime ve gelisim geriligi

Orak Hiicre Anemisi tanili pediatrik hastalarda malnutrisyon, hipogonadizm, biiyiime ve
gelisim gerilikleri siklikla goriilmektedir [78, 79]. Gonadal yetmezlik, tiroit hastaliklar1 ve

kemik metabolizmasi ile ilgili bulgular, 6zellikle yetiskin OHA hastalarinda endokrin
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organ disfonksiyonlarina isaret etmektedir [31, 78, 79]. Bu hastalarda kronik inflamasyon
ve kemik iliginde goriilen hipermetabolizmanin ayni zamanda biiylime retardasyonu ile
iliskili olabilecegi disiiniilmektedir [80, 81]. Biiyiime geriligi OHA hastalarinda en sik
karsilagilan endokrin bozukluktur [82]. Tiim yas gruplarindaki OHA ¢ocuk ve adolesan
hastalarda biiyiime ve gelisim paternleri degisiklikler gostermektedir. Orak Hiicre Anemisi
tanili ¢cocuklarda toplam enerji tiiketimi ile hastanede kalis siiresinin fazla olmasi ve Hb
sirkiilasyonunun zayif olmasi nedeni ile boy, viicut agirhigr ve viicut kiitle indeksi tipik
gelisen yasitlarina gore belirgin bir sekilde diisiiktiir [82, 83]. Diger kronik hastaliklarda da
oldugu gibi malnutrisyon, OHA tanili ¢ocuklarda biiyiime ve gelisimi olumsuz yonde

etkileyen bir faktordiir [8].

Iskelet sistemi problemleri

Osteoporoz: Orak Hiicre Anemisi tanili hastalar D vitamini seviyesinin diisiik olmas1 ve
kemik mineral dansitesinin azalmasina bagli olarak osteoporoza yatkinlik gostermektedir
[84]. Bu durumun kemikteki kronik inflamasyon ile iliskili olabilecegi diistiniilmektedir.
Kemikteki iskemik durumlar sirasinda saliman Tumor Necrosis Factor-o (TNF-a) ve
Interlokin (IL)-6 gibi proinflamatuar sitokinlerin etkisi ile kemik rezorbsiyonunda artig
gozlenebilmektedir [85, 86]. Bu durum o6zellikle vertebralarda korteks kisimlarinin

incelmesine ve genel osteoporoza neden olmaktadir.

Kan destegi vertebral u¢ plaklarin santral bolgesine vertebral arterin uzun dallarindan
saglanirken, periferal bolgeye kisa perforan damarlar ile saglanmaktadir. Daha uzun bitisli
arteriyel damarlar vazookliizyon ve destriiktif olay sergilemeye daha hassastir. Bunun
sonucunda santral alanlarin hasarlanmasi ile vertebral degisimler meydana gelirken,
vertebral ug plaklarin periferine kan desteginin devam etmesi sonucunda periferal alanlar
korunmaktadir. Vertebral govde, araya giren diskin bitisik vertebral ug plaktaki etkisine

bagli olarak bikonkav veya balik agzi seklinde goriilmektedir [70].

Orak Hiicre Anemisi hastalarinda tromboz veya tekrarlayan enfarktiisler, patolojik
fraktiirlere egilimli zayif ve nekrotik alanlarin dogmasina yol agmaktadir. Osteoporotik
kemik normal fizyolojik streslere dayanamadig: i¢in patolojik fraktiirlere de egilimlidir.

Vertebralarda goriilen bu fraktiirler osteoporozun en yaygin sekelidir [70].
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Avaskiiler nekroz: Orak Hiicre Anemisi tanili hastalarin yaklasik olarak %10’unda goriilen

bir bulgudur [53]. Kemiklerde avaskiiler nekroz (AVN) 9 yasindan itibaren goriilmeye
baslasa da, 11-15 yagslar1 arasinda daha belirgin hale gelmekte ve siddetlenmektedir. Femur
bast AVN hasarinin en sik goriildiigii yerdir. Humerus basinda, femur kondillerinde, talusta
ve lumbal omurgada da AVN hasarlarina rastlanabilmektedir [87]. Orak Hiicre
Anemisi’nde goriilen AVN diger hastaliklarda goriilen AVN tablosundan farklidir. Orak
Hiicre Anemisi’nde uzun kemigin tiim epifizi etkilenirken, diger hastaliklarda genellikle

agirlik tagiyan odak bolge etkilenmektedir [88, 89].

Ilk etkilenim ¢ogunlukla kollateral dolasimin minimal oldugu subkondral bélgelerde
olusmaktadir. Ustiindeki artikiiler kartilaj sinoviyal s1vidan beslendigi icin, hastaligin erken
evrelerinde genellikle canli kalmaktadir. Subkondral enfarktiis ilerledik¢e nekrotik
stingerimsi kemik ¢okmektedir ve eklem harabiyeti ile kemik yikimina yol agan mikro
kiriklar gelismektedir [89]. Bu yikimin nedeni; yetersiz kan destegi nedeniyle uzun
kemiklerdeki artikiiler yiizeylerin enfarktiisii ve doku oliimiidiir [53]. Bu yikim ¢ogunlukla
agirhik aktarinmimin en fazla oldugu proksimal femurun anterior siiperior kismini

etkilemektedir [90].

Avaskiiler nekrozun patogenezi tam olarak bilinmemektedir. Intravaskiiler koagiilasyon,
dokudaki hiicre yogunlugunda artis ve kemik hiperplazisinin ardindan mikrovaskiiler
okliizyon goriilmesi, yag embolisi, intraossedz stres ve immiinolojik faktorlerin AVN
tizerinde etkisi oldugu diistiniilmektedir. Kalgadaki AVN’nin en yaygin bulgular1 agri,
hareketlerde limitasyon ve yiirliyiis bozukluklaridir [31]. Kronik eklem agris1 (6zellikle
femur basinda agirlik tasima ile niikkseden agri) ve etkilenen eklemin hareket acgikliginda
progresif bir azalma goriilmektedir. Tedavi edilmeyen hastalarin ¢ogu 5 yil iginde femur
veya humerus basinin ¢okmesi ile birlikte kalici 6ziire (azalmis mobilite, anormal yliriiyiis,
ekstremite uzunluk farkliliklar1 gibi) sahip olmaktadir [91]. AVN ¢ocukluk déneminden
itibaren gelistigi takdirde erken donemde proksimal femoral deformiteye ve biiyiime
bozukluguna neden olmaktadir. Bu durum kisa femur boynu, koksa magna, koksa plana ve

ekstremite uzunluk farklari ile sonuglanabilmektedir [88].

Osteomyelit: Hastalarin %12’sini etkilemektedir. Salmonella ve diger gram negatif bakteri
tirleri OHA’da osteomyelitin en yaygin goriilen nedenleridir. Splenik enfarktiise bagh

olarak enfeksiyonlar ile savagma yeteneginin bozulmasi ve kemige kan akisinin azalmasi
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osteomyelit gelisimine katkida bulunmaktadir [91]. Osteomyelit OHA tanili hastalarda
siklikla femur, tibia veya humerusun diafizini etkilerken, OHA tanis1 olmayan hastalarda

metafiz etkilenimi daha yaygin olarak goriilmektedir [9].

Iskelet immatiiritesi: Biiyiime anormallikleri OHA tanili c¢ocuklarda goriilen primer

ortopedik problemlerden biridir. Bu anormallikler bir¢ok patolojik temele dayanmaktadir.
Kemik iligi hiperplazisi iskemiye yol agmaktadir ve silire¢ “H” harfine benzeyen kule
seklinde vertebralarin olusmasi ile sonug¢lanmaktadir. Lokal anoksik olaylar epifizin erken
kapanmasina, ekstremitelerdeki uzun kemiklerin bozulmasina ve bu kemiklerin asimetrik
olarak biiyiimesine neden olabilmektedir. Iskelet sistemindeki immatiiritenin devaminda

gelen biiylime geriligi ve agisal deformiteler bu hastalarda siklikla goriillmektedir [70].

Pulmoner sistem problemleri

Orak Hiicre Anemisi’nde en c¢ok etkilenen organlardan biri akcigerdir [92]. Yetiskinlerin
yaklasik olarak %90’inda pulmoner fonksiyonlarda anormallik goriilmektedir [93].
hastalarinda restriktif ve obstriiktif akciger hastaliklar1 goriilebilmektedir. Obstriiktif
hastaliklar genellikle erken ¢ocukluk ¢agindan baslamak tizere [94], restriktif hastaliklar
ise siirecin kroniklesmesi ile birlikte, cocuklukta yetiskinlige gegis ve yetiskinlikte artan
yas ile birlikte seyretmektedir [93]. Astim, OHA’da siklikla goriilen bir komorbidite
nedeni olmakla birlikte, akut gogiis sendromu gibi mortalite nedenlerini tetikleyerek
morbiditeyi daha da arttirmaktadir. Hastalarda kronik pulmoner semptomlar arasinda yer
alan diger bulgular ise uyku apne sendromu, solunum fonksiyon parametrelerinin degisimi

ve pulmoner hipertansiyondur [10, 92].

Pulmoner hipertansiyon OHA hastalarinda siddetli diizeyde pulmoner morbiditeye neden
olmaktadir [92]. Kronik hemoliz sonucu goriilmektedir. OHA tanili hastalarin %30’unu
etkilerken, mortalite oran1 yaklasik %40’tir. Genellikle yetigskinlerde gorildigi

bilinmesine ragmen, pediatrik popiilasyonda da 6nemli bir problem haline gelmistir [95].

Kardiyovaskiiler sistem problemleri

Orak Hiicre Anemisi hastalarinda yasam siiresinin uzamasi ile birlikte kardiyovaskiiler

komplikasyonlarda artis goriillmeye baslamistir [96]. Orak Hiicre Anemisi, siddetli
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aneminin etkisi ile hem sistemik hem pulmoner dolasimda diastolik basingta azalmaya,
sistolik basing, “stroke” voliim ve vaskiiler direngte artisa neden olmaktadir [97]. Yiiksek
sistolik sistemik kan basinglari; pulmoner hipertansiyon, hipoksemi, diastolik kalp
disfonksiyonu, kronik bobrek hasari, sessiz infarkt ve inme gelisimi i¢in birer risk
faktoridir [60, 63, 97, 98]. Anemi tek basina kardiyovaskiiler sistem i¢in biiyiik bir stres
olup, kardiyak “output”ta kronik artis, ventrikiiler bosluk genislemesi ve ventrikiiler duvar
stresine yol agmaktadir [99, 100]. Mikrodolasimda obstriiksiyona sekonder olarak
kardiyomegali, gdgiis hiperreaktivitesi ve kalp tfiirimleri goriilmektedir. Kardiyak demir
yuklenmesi, OHA hastalarinda varsayilan ancak kanitlanamamis bir mekanizmadir.
Nadiren goriilen kalp yetmezligi ise ileri yaslarda sistemik hipertansiyon ve bdbrek

yetmezligi varligi ile iliskilidir [98].

Hepatik sistem problemleri

Orak Hiicre Anemisi hastalarinda sessiz ve tekrarli mikrovaskiiler okliizyonlarin yasam
boyu meydana gelmesi sonucunda karaciger fibrozisi goriilebilmektedir. Karaciger
fibrozisi, hemosideroz ve hepatite bagli olarak kronik karaciger hastaligi gelisebilmektedir.
Geng hastalarin %18’inde siroz goriilmekle birlikte, vakalarin %11’inde siroz tablosu
6liimle sonuglanmaktadir [101, 102]. Hastalarin yasam siiresinin artmasi ile birlikte demir
birikimi 6nemli bir konu haline gelmistir. Kan transfiizyonu yolu ile demirin karacigerde
birikimi, yogun eritropoez sonucunda gastrointestinal sistemde emilim artig1 ve siliregelen
hemoliz sonucunda demirin sistemde birikiminden dolay1 meydana gelmektedir. Bu demir,

Kupffer hiicreleri dahil olmak iizere retikiilloendotelyal sistemde depo edilmektedir [103].

Retinopati

Orak hiicre retinopatisi, OHA nedeniyle retinadaki vaskiiler degisimler ve problemler
sonucunda olusmaktadir [104]. Hipoksiye bagli olarak meydana gelen orak sekilli
eritrositler, periferal retina veya makulada birtakim vazookliizif komplikasyonlara neden
olmaktadir [105]. Tim okiiler ve orbital yapilar mikrovaskiiler okliizyondan
etkilenebilmektedir [106]. Retinal iskemiye bagli sekonder anjiyogenez, proliferatif orak
hiicre retinopatisi olarak adlandirilan periferal neovaskiilarizasyona neden olabilmektedir

[104, 105]. Gérme kaybinin major nedeni proliferatif orak hiicre retinopatisidir [106].
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Sensorinédral isitme kaybi

Orak Hiicre Anemisi tedavisine ve organ hasarina bagli olarak gelisen isitme kaybi,
eritrositlerin oraklagmasi, korti organinin hipoksisi veya enfarktiisii nedeniyle meydana
gelmektedir [107]. Korti organi hipoksiye ve enfarktiise duyarlidir; ¢ilinkii, kulaktaki
endolenfin iyon dengesini saglamak i¢in yiliksek diizeyde metabolik bir ihtiyag soz
konusudur [108]. Hipoksi ve enfarktiise baglh isitme kaybi yiiksek frekansli isitmeyi daha
cok etkilemektedir [109].

Bacak iilserleri

Bacak iilserleri, OHA’da goriilen yaygin komplikasyonlardan biridir. Cok agrilidir,
iyilesmesi zordur ve hastanin yasam kalitesini ciddi diizeyde olumsuz etkilemektedir [110].
Genellikle 10 yas 6ncesinde goriillmemektedir. 10-19 yaslar1 arasinda insidanst %3, 20 yas
sonrasinda ise %14,5-19°dur [111]. Subkutandz yag dokunun az oldugu, ince cilt yapisina
sahip olan ve kan akiminin azaldigi bolgeler bacak iilserlerinin olustugu yerlerdir [112].
Kronik iilserlerin patogenezi; orak hiicrelerde yogunlagsmanin yol actigi mekanik
obstriiksiyon, vendz yetmezlik, bakteriyel enfeksiyonlar, asir1 diizeyde vazokonstriiksiyon,
anormal otonomik kontrol, in-situ tromboz, oksijen tasima kapasitesindeki azalma ile
seyreden anemi ve nitrik oksitten yararlanimin azalmasi sonucunda goriilen endotel

disfonksiyon mekanizmalari ile agiklanmaktadir [113].

Renal disfonksiyonlar

Orak Hiicre Anemisi’'nde erken yaslardan itibaren goriilebilen ilk semptomlardan biridir
[114]. On {giincii aydan itibaren glomeriiler hiperfiltrasyon ile agiga ¢ikmaktadir [115] ve
stire ilerledik¢e bobrek yetmezligi tablosu olusmaktadir [114]. Kronik renal hastaliklar
yash popiilasyonda morbidite ve mortalitenin 6nemli nedenlerinden biridir. Yasli OHA
poplilasyonunun en az %?25’inde kronik bobrek hastaligi goriilmekle birlikte, 6liimlerin

yarist bu nedenle meydana gelmektedir [116].

Parsiyel oksijen basincinin ve pH’in diisiik, osmolaritenin yiliksek olmasi sonucunda
eritrositte meydana gelen dehidrasyon, HbS’nin renal medullada polimerize olma

yatkinliginda artig ile sonu¢lanmaktadir. Polimerizasyon sonucunda goriilen vazookliizyon,
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papiller nekroz ile renal enfarktiise, fokal segmental glomeruloskleroz ile medullar
fibrozise neden olmaktadir. Anemi ve prostoglandinlere karsi artan duyarlilik ile iliskili
olarak glomeriiler hiperfiltrasyon ve tiibiiler disfonksiyon da meydana gelmektedir [117].
Tekrarlayan orak hiicre ataklari istemik hasar ve mikroinfarktiislere neden olmaktadir ve
renal medullanin vaskiiler yapisini olumsuz yonde etkilemektedir [118]. Bu vazookliizyon

ve mikroinfarktiis, degisken iiriner konsantrasyon, hematiiri ve hiperfiltrasyon gibi OHA

ile iligkili bobrek hastaliklarina neden olmaktadir [119, 120].

Merkezi sinir sistemi problemleri

Cocuklarda genis ve orta biiyiikliikteki serebral arterlerde yeniden sekillenme, intimal
medial hipertrofi, damar limeninde daralma ve serebrum kivrimlarinda artma
goriilmektedir [121]. Beyin gelisimi sirasinda gerekli yiiksek metabolik ihtiyaglar
karsilayabilmek ic¢in, bu anatomik farkliliklara dinlenmedeki serebral kan akisi ve
oksijenin ayrilmasinda artis eslik etmektedir [122, 123]. Cocuklarda goriilen siddetli akut
anemi veya akut gogiis sendromu gibi akut stres durumlarinda serebrumdaki vaskiiler
yapilarin anatomisi, akut bolgesel iskemiye uyum saglayacak fonksiyonel rezerve sahip
degildir. Bu patolojik siire¢ yalmizca MRG (Manyetik Rezonans Gorlintiileme) ile
belirlenebilen subklinik sessiz infarktlardan, énemli nérolojik sekeller birakabilen inme

tablosuna kadar degisim gosterebilmektedir [63].

Orak Hiicre Anemisi hastalarinda goriilen infarktlar nérokognitif bozukluklara, duysal ve
motor defisitlere neden olabilmektedir [67]. Infantil dénemde nérogelisimsel defisitler
goriilebilmektedir [66]. Serebrovaskiiler hastalik ve/veya parenkimal serebral anormallik
olmasa da, norolojik olarak saglikli kabul edilen ¢ocuk ve yetiskin OHA hastalarinda
norokognitif disfonksiyon [124, 125], progresif kognitif gerileme ve beyin gelisiminde
bozukluklar goriilebilmektedir [66]. Orak hiicre hastaligi olan infantlarda yapilan kognitif
ve motor ndrogelisimsel degerlendirmelerde, infantlarin yaklasik %20’sinin kontrol
grubuna gore daha diisiik seviyede oldugu gosterilmistir [126]. Entellektiiel yetenek,
ylriitiicli islev yetenegi ve gorsel-uzaysal hafiza etkilenmeye en yatkin olan kognitif
alanlardir [127]. Santral sinir sisteminde goriilen sessiz infarktlar ¢ocuklarda gelisimsel
gecikme ve okul performansinda azalma ile; yetiskinlerde ise is ve sosyal yasamlarindaki

rollerinde etkilenim ile kendini gosterebilmektedir [53].
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Serebrovaskiiler rezervde goriilen bozukluklar ile néronlara yeterli miktarda ve zamaninda
kan akisi olmamasi néronal hiicre atrofisi ile sonuglanmaktadir [128, 129]. Tim bu
mekanizmalar kortikal incelmeye neden olmaktadir [11, 128, 129]. Cocuklarda yapilan bir
calismada Frontal, Temporal ve Parietal loblarda kortikal gri madde voliimiinde azalma
sonucunda zeka kat sayisi seviyesinde azalma goriildiigii [130], baska bir ¢alismada ise yas
olarak daha biiyiik ¢ocuklarda her iki hemisferin posteromedial yiizeylerinde kortikal
incelme oldugu belirtilmistir [131]. Ozellikle Hipokampiis gibi subkortikal yapilar
hipoksiye kars1 hassastir [132]. Sessiz serebral infarkt bulgusu gosteren ¢ocuklarda Frontal
ve Parietal loblarin medial duvari boyunca gri maddenin yogunlugu azalmistir. Bu azalma,
infarkt bulgusu gériilmeyen hastalarda da minimal diizeyde olusmustur. Infarkt olan ya da
olmayan ¢ocuklarda goriilen gri ve beyaz madde dansitesindeki azalma, devam eden

noronal ve aksonal kaybin belirtisi olarak degerlendirilmistir [133].

Enfeksiyonlar

Orak Hiicre Anemisi tanili hastalarda en sik goriilen morbidite ve mortalite nedenleri
arasinda yer almaktadir. Dalagin fonksiyon yetenegini kaybetmesi, enfeksiyonlara karsi
I9G ve IgM cevabimin bozulmasi ve makrofajlarin fagositoz yetenegindeki bozukluklar
OHA tanili hastalarda enfeksiyonun artis nedenlerini olusturmaktadir [134]. Dalak
fonksiyonunun azalmasi ya da yoklugundan dolayr OHA hastalar1 bakteriyel enfeksiyon
riskine yiiksek diizeyde agiktir [33]. Hastalar yaklasik olarak 3 aylikken HbF seviyeleri
diismeye basladikc¢a eritrositlerde oraklagsma aciga ¢ikmaktadir ve OHA tanili infantlarda
splenik  bozukluklar gelismektedir [53]. Fonksiyonel aspleni nedeniyle hastalar
Streptococcus Pneumoniae ve Haemophilus Influenza Tip-b gibi kapsiillii organizmalardan
kaynaklanan ve yasami tehdit eden pndmoni, sepsis, menenjit gibi hastaliklara yakalanma

acisindan yiiksek risk altinda kalmaktadirlar [135].

2.1.7. Orak hiicre tasiyicilarinda klinik

Orak hiicre tasiyicisi olan c¢ocuklar saglikli yasitlarina goére akut otitis media, akut
respiratuar enfeksiyonlar, pnomoni ve influenza gegirme agisindan risk altindadir. Bu
cocuklar normal Hb tasiyan ¢ocuklara gore daha ¢ok komplikasyona sahiptir. Bu nedenle
orak hiicre tasiyicist olan c¢ocuklarda da rutin kontrollerin araliklarla yapilmasi

onerilmektedir [136].



20

2.1.8. Tam

Orak Hiicre Anemisi olan bir bebekte normal kosullarda, dogduktan birka¢ ay sonra
HbF’den HbA ve HbS’ye gecis gozlenmektedir [137]. Bebeklik doneminde HbS orani
artip HbF orami diistikce OHA’nin klinik bulgular1 ortaya c¢ikmaya baglamaktadir.
Yaklasik olarak lcilincii aym sonunda periferik yaymada orak seklini almis hiicreler
belirmektedir ve dordiincli ayda hemolitik anemi ortaya ¢ikmaktadir. Bu donemde yapilan
Hb elektroforezi, oraklagsma testi ve periferik yayma tani1 koymaya yardimci olabilmektedir
[50]. Hastalik siiphesi oldugunda ya da prenatal tan1 konulmak istendigi durumlarda 10.
gestasyonel haftadan 6nce amniyosentezle alinan fibroblastlar ya da koryon villus biyopsisi

ile mutasyon analizi bakilarak tan1 konulabilmektedir [138].

2.1.9. Tedavi

Analjezik tedavi

Vazookliizif krize sekonder olarak olusan OHA’ya bagl agrinin yonetiminde opiat tiirevi

analjeziklerin altin standart oldugu diisiiniilmektedir [7].

Kan transfiizyonu

Kan transflizyonu eritrositlerin ferez ya da manuel olarak saglikli eritrositlerle degistirildigi
basit transfiizyonlar veya kan degisimi seklinde gerceklestirilmektedir. Kan degisiminin
hedefi; HbS oranini %30’un altina diigiirerek inme ve sessiz infarktlar1 6nlemektir [139].
Kan akisini diizenlemek ve oksijen tasima kapasitesinde artig saglamak amaciyla akut
olaylarin yonetimi i¢in gergeklestirilen transfiizyonlar basit transfiizyonlar, oraklagmis rijit
eritrositlerin normal saglikli hiicrelerle degisimini saglayarak orak eritrositlerin suprese
edilmesi ve uzun déonem komplikasyonlarin olusmasinit 6nlemek i¢in yapilan aylik basit

transfiizyonlar ya da kan degisimleri ise kronik transfiizyonlardir [5].

Transfiizyon sonucunda serebral kan akis hizi diiserek endotelyal hasar1 ve serebral
vaskiiler okliizyonu azaltmaktadir. Tekrarlayan inme tablosunun oOnlenmesi i¢in kan
transfiizyonunun 6nemli oldugu ve uzun dénem kan transfiizyonu yapilmayan ¢ocuklarin
yaklasik %10’unda inme nedeniyle etkilenim oldugu belirtilmistir [140]. Ancak, tekrarli

kronik transfiizyonlar ve kan degisimleri karaciger, kalp, hipofiz bezi, pankreas gibi
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organlarda demir birikimi ve demir depolanmasina neden olarak son-organ hasari ile

sonuglanabilmektedir [141].

Yetigkin OHA hastalarinin yaklasik %10’unda 6liim nedeni demir toksisitesinin neden
oldugu komplikasyonlardir [142]. Bu durumdan dolay1 kan transfiizyonunun vazookliizif
kriz olugma siiresini geciktirmeyi saglamasina ragmen, yalnizca yasami tehdit eden akut
goglis sendromu, splenik sekestrasyon, aplastik kriz ve serebral infarktlis gibi
komplikasyonlarin tedavisinde uygulanmasinin daha dogru oldugu kabul edilmektedir.
Uzun siireli transfiizyon tedavisi almig veya alacak olan hastalar icin demir selasyon
tedavisine baslanmasi ve hastalarin erken donemde demir yiiklenmesi agisindan kontrol

altinda tutulmasi 6nerilmektedir [141].

Hematopoietik kok hiicre transplantasyonu

Hematopoietik kok hiicre transplantasyonu (HKHT), OHA ’nin kesin ¢6ziim saglayan tek
tedavi yontemidir [143]. HKHT, insan 16kosit antijeni “Human leukocyte antigen (HLA)”
uyumlu kardesleri olan c¢ocuklarda en giivenilir yontemdir. HKHT yalnizca ciddi
komplikasyonlara sahip ve ¢ogunlukla serebrovaskiiler hastaligi olan ¢ocuklarda dikkate
alinmaktadir. HKHT sonras1 yaklagik olarak sagkalim orani %92-94, olaysiz sagkalim
oran1 %82-86 ve transplantasyona bagli mortalite ya da greft reddi oram ise %10’dur
[144]. HKHT nin endikasyonlar1 arasinda 16 yasindan kii¢iik olmak, inme veya santral
sinir sistemi bulgularinin 24 saatten fazla devam etmesi, tekrarlayan akut gogilis sendromu,
agrili vazookliizif krizler veya priapizm varligi, serebral MRG ve anjiografi bulgular ile
birlikte noropsikolojik fonksiyonlarda azalma, evre I-II akciger hastaligi ve orak hiicre

nefropatisi (Glomertiler filtrasyon hi1z1<%30-50) sayilabilir [145].

HKHT agrili vazookliizif kriz, akut gdgiis sendromu, inme ve serebrovaskiiler hastalik gibi
hastalikla iligkili klinik komplikasyonlarin gelismesini onlemede etkilidir [146, 147].
Basarili bir uygulama olmasina ragmen hastalarin yalnizca %10-20 kadarinin etkilenmemis
kardes donorlere sahip olmasi, uzun dénemde goriilebilecek toksisiteler, infertilite ile ilgili
endiseler ve transplantasyon ile iligkili mortalite nedeniyle kisith olarak uygulanmaktadir
[148]. Bu tedavi yontemi bir¢ok morbidite (infertilite, gonadal yetmezlik, “graft-versus-
host” hastalig1) ve mortalite etkenine yol acsa da, yiiksek riskli hastalarda yasam kalitesi

tizerine olumlu etkileri net bir sekilde ifade edilmistir [149].
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Hidroksiiire

Pediatrik ve yetiskin OHA tedavisinde kullanilan tek onayli farmakolojik tedavi
yontemidir. Hidroksiiire tedavisinde primer mekanizma HbF konsantrasyonunu arttirmaktir
[150]. HbF, HbS polimerizasyonunu inhibe ederek orak hiicrelerin neden oldugu klinik
komplikasyonlarin ve klinik seyrin siddetini azaltmaktadir [151]. Dolasimdaki 16kosit ile
retikiilosit sayilarim1 ve adezyon molekiillerinin ekspresyonunu azaltarak vaskiiler
okliizyonu azaltmay1 hedeflemektedir [150]. Eritrositlerin su igerigini arttirarak hiicrelerin
daha az deforme olmasini ve endotele adezyonun azaltilmasini saglamaktadir [41, 95].
Yapilan ¢alismalar hidroksiiirenin yetiskinlerde vazookliizif agr1 krizi sayis1 ve akut gogiis
sendromu sikligini, hepatik sekestrasyon ve priapizm gibi sorunlari, kan transfiizyon
ihtiyacini, hastaneye yatis siiresini ve OHA ile iligkili komplikasyonlardan dogan mortalite

oranini %40’a kadar azalttigini belirtmistir [95].

2.1.10. Prognoz

Orak Hiicre Anemisi, semptomlarin hi¢ goriilmedigi ya da ¢ok siddetli seyrettigi genis bir
yelpazeye sahiptir. Yasamin ilk yillarindan itibaren tiim yasam boyu etkinligini
gostermektedir. Yiiksek diizeyde morbidite ve mortaliteye neden olan bir hastaliktir [152].
Semptomlar genellikle hemolitik anemi ile gozlenmektedir ve siddetli agrili ataklarla
seyretmektedir. Bakteriyel sepsis, splenik sekestrasyon, akut gogiis sendromu ve kronik
organ hasarlar1 gibi yasami tehdit eden komplikasyonlar ile sonu¢lanmaktadir. Tiim
komplikasyonlarin ana mekanizmasi, doku hasarina ve organ disfonksiyonuna yol acan
intermittant vaskiiler okliizyonlar ve kronik hemolizdir. Orak Hiicre Anemisi hastaliginin
tedavisinde goriilen olumlu degisimler ile sag kalim yiizdesinde artis ve kronik hasarlarin

goriilme oraninda azalma saglanmustir [153].

2.1.11. Mortalite

Orak Hiicre Anemisi’nden kaynakli mortalite oranlar1 diinya ¢apinda erken tani, bakima
daha fazla erisim, bakim verenin egitim diizeyi ve hastalifin daha iyi yonetimine bagl
olarak degisim ve biyiik farkliliklar gosterebilmektedir [23]. Amerika Birlesik
Devletleri’nde OHA tanili hastalarin yasam beklentisi erkekler i¢in 42, kadinlar i¢in 48

yastir. Orak Hiicre Anemisi tanili cocuklarin %93,9’u yetiskinlik doneminde hayatta
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kalabilmektedir [24]. Gelismemis {iilkelerde yasayan OHA hastalarinin tahmin edilen
yasam siiresi ise 39 yildir [154]. Orak Hiicre Anemisi gibi major hemoglobinopatileri olan
cocuklarin, yiiksek diizeyde imkanlara sahip iilkelerde yasama sansi daha yiiksektir ve

oliim oranlar1 disiik gelirli tilkelere gore daha diisiiktiir [23].

2.2. Orak Hiicre Anemisi’nde Fizyoterapi Degerlendirme Yontemleri

Orak Hiicre Anemisi’nin Sistemik bir hastalik olmasi nedeniyle hastalarin kapsamli bir
sekilde degerlendirilmeleri gerekmektedir. Bu baglamda motor performans diizeyi, kas
kuvveti, denge, agrinin degerlendirilmesi ve diger fizyoterapi degerlendirme yontemlerine

deginilmistir.

2.2.1. Motor performans

Beceri, ndromuskiiler koordinasyonun saglanmasi ile her hareketin istenilen kuvvette,
hizda ve siddette yapilmasidir. Beceri aynt zamanda miimkiin olan en az eforla en {ist

diizeyde is yapma imkanini saglayan, performans ile iligkili bir kavramdir [155].

Motor performans, motor becerilerin siire ya da mesafe olarak c¢esitli 6lgme araglar ile
degerlendirilmesidir [156]. Literatiirde motor performans kavrami; motor yeterlilik, temel
hareket, motor yetenek, motor beceri, motor koordinasyon gibi ¢esitli terminolojiler ile
ayni anlamda kullanilmaktadir. Motor performans, hedefe yonelik insan hareketini ifade
etmektedir [157]. Motor performansin dinamik ve sinerjistik yapisi, fiziksel aktivitenin

baglamasinda, siirdiiriilmesinde veya gerilemesinde rol oynamaktadir [158].

Cocukluk donemi motor performansin gelisiminde hassas bir dénemdir [159]. Motor
performans, ¢ocuk ve addlesanlarin katilim sagladigi herhangi bir fiziksel aktivite tiiriinde
basarili olmasii saglayan bir etkendir [159, 160]. Kosma, yakalama, atma, ziplama ve
denge gibi bir¢cok temel motor beceride belirli bir diizeyde saglanan yeterlilik ile birlikte

aktivite, oyun veya sporda basari elde edilebilmektedir [161, 162].

Cocukluk doneminde ve addlesan donemde gelisimsel siireci olumlu ya da olumsuz yonde
etkileyen cok sayida faktor mevcuttur. Ev, okul, kiiltiir, psikolojik ve sosyal etkilenim gibi
cevresel kosullar biiylime ve motor performansin seyrini etkilemekte, fiziksel aktivite

katiliminda pozitif ya da negatif yonde degisim olusturabilmektedir [161, 162]. Motor
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yetenek gelisiminin daha iyi diizeyde olmasi, giinliik yasamdaki fonksiyonlarda ve fiziksel

aktivite katiliminda temel teskil etmektedir [162].

Yasamin erken donemlerinde hareket etmek, viicudu veya objeleri kontrol ve stabilize
edebilmek i¢in kaba hareket becerileri gerekmektedir. ilerleyen evrelerde ise kaba hareket
becerilerinde elde edilen gelisim ile, fonksiyonlar daha kaliteli sekilde sergilenmektedir.
Hareketlerdeki ince becerilerin gelisimi ise temel diizeydeki kendine yardim aktivitelerinin
gerceklestirilmesinden sorumludur. Cizim yapma ve yazi yazma aktiviteleri ince hareket
becerilerindeki gelisimin seyrine baghidir. Ince hareketlerdeki gelisim diizeyi kaba

hareketler kadar 6nemlidir [162].

Ince motor beceriler dzellikle okul ¢agi1 ¢ocuklarinda yazi yazma gibi motor fonksiyonlar
olmak iizere giinliik yasam aktivitelerinde biiyiikk Oneme sahiptir. Cocuklar okuldaki
zamanlarimin %31-60’1n1 yazi yazma ve ince motor gorevlere harcamaktadir [163]. Basari
diizeyi diisiik olan ¢ocuklarda ince motor etkilenim ve parmak agnozisi goriilmektedir. Bu
kognitif ve motor bozukluklar ¢ocugun normal gelisimini etkilemektedir [164, 165].
Literatiirde, orak hiicre hastaligi olan ¢ocuklarda iist ekstremite ince motor fonksiyon
bulgular tutarsizdir [166, 167].

El kaslarinin kuvveti, el kavrama ve “pinch” kuvvetine ek olarak kas tonusu, eklem hareket
acikligt ve koordinasyon gibi bir¢ok faktdr ince motor performansin gelisimini
etkilemektedir [168]. Okul ¢agindaki ¢ocuklarda viicut kompozisyonu ve kas kuvvetinin,
kaba-ince motor performans, denge ve fonksiyonel performans iizerinde etkileri oldugu
bilinmektedir [169]. Ince motor aktiviteler ve bir amaca yonelik olan kavrama
fonksiyonlarinin degerlendirilmesinde “pinch” kuvvet, degerlendirilmesi ve dikkate

alinmasi gereken onemli bir parametre olarak diisiiniilmektedir [170].

Islevsellik, Yetiyitimi ve Saghgm Ululslararast Siiflandirmasi “The International
Classification of Functioning, Disability and Health (ICF)”, c¢ocuklarin motor
performanslarinin degerlendirilmesinde denge gibi temel yeteneklere veya firlatma ve
yakalama gibi aktivitelere odaklanmaktadir. Yapilan motor degerlendirmelerde amac,
sergilenen hareketin kapasitesi ve spesifik motor alanlar hakkinda bilgi sahibi olmaktir
[171]. Pediatrik fizyoterapistler ¢ocuklarin fonksiyonel gelisimlerini ve motor

performanslarini degerlendirmek igin bircok degerlendirme bataryasi kullanmaktadir [172].
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Pediatrik fizyoterapi alaninda kullanilan bu testler ile, atipik gelisim sergileyen ¢ocuklarin
tipik gelisim gdsteren yasitlarindan ayirt edilebilmesi, atipik gelisim gdsteren ¢ocuklardaki
gelisim geriliklerinin erken donemde belirlenmesi ve maksimal fonksiyonelligin elde

edilebilmesi i¢in gerekli tedavi yontemlerinin uygulanmasi hedeflenmektedir [172, 173].

Motor performans diizeyinin belirlenmesi i¢in ¢ocuklarda bir¢cok degerlendirme yontemi
kullanilmaktadir [162]. En yaygin kullanilanlar; Peabody Motor Gelisim Olgegi - Ikinci
Versiyon - “The Peabody Developmental Motor Scales - Second Edition (PDMS-2)”,
Bruininks-Oseretsky Motor Yeterlilik Testi - Ikinci Versiyon - “Bruininks-Oseretsky Test
of Motor Proficiency - Second Edition (BOT-2)”, Cocuklar i¢in Hareket Degerlendirme
Bataryas1 - Ikinci Versiyon - “Movement Assessment Battery for Children - Second
Edition (MABC-2)” ve Kaba Motor Gelisim Testi - ikinci Versiyon - “Test of Gross Motor
Development - Second Edition (TGMD-2)”dur [173].

2.2.2. Kas kuvveti

Bir kasin kuvveti iskeletin uygun dizilimde tutulmasinda, acil durumlarda ve giinliik yasam
aktiviteleri sergilenirken hareketin hizli bir sekilde gergeklestirilmesinde ana etkendir. Bir
fiziksel aktivitenin hizli, yiiksek yogunluklu ve patlayici hareketler ile gergeklestirilmesi
kadar, diisiik yogunluklu ve uzun periyotlar halinde gergeklestirilmesi de [174] ¢ocuklarda
optimal kas kuvveti gelisiminde 6nemli bir yere sahiptir [175]. Orak Hiicre Anemisi ile
iligskili kas komplikasyonlar1 hakkinda literatiir bilgisi sinirhdir, ancak yapilan bir

caligmada iskelet kasinin OHA’dan etkilenebilecegi bildirilmistir [176].

Orak Hiicre Anemisi hastalarinda kapiller yogunluk ve kas lifleri ile baglantili olan kapiller
sayist azdir. Kapillerlerin gérece az olmasinin nedeninin, vazookliizif kriz sonrasinda en
kiiciik kilcal damarlarin yok olmasi oldugu diisiiniilmektedir [177]. Kapiller yogunluktaki
azalma sonucunda oksijen tasima kapasitesinde azalma ve iskelet kasinin oksijenden

beslenme mekanizmasinda bozukluklar goriilebilmektedir [178].

Orak Hiicre Anemisi hastalarinda kas atrofisi, kasta mikrovaskiiler anormallikler, kas lifi
tipi dagiliminda degisimler ve iskelet kasinda enerji tiretiminde degisiklikler saptanmigtir
[177]. Kasin enzim aktivitesindeki azalmalar kasin oksidatif kapasitesinin bozulmasina yol

acmaktadir. Kasin oksidatif kapasitesindeki azalma oksijen tiiketimini limitlemektedir.
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Kasin dinlenme sirasindaki enerji tiikketimi daha yiiksektir [179]. Egzersiz sirasinda azalmis
oksijen tiiketiminin non-oksidatif glikolitik yolu destekleyerek laktat iiretimine yol agtig
diisiiniilmektedir. Bu yapisal ve kas enerjisine ait 6zellikler, OHA hastalarinda fiziksel

aktivite seviyesinin diismesine ve egzersiz uygulamalarinda sinirlamalara neden olmaktadir

[180, 181].

Orak Hiicre Anemisi hastalarinda hiicrelerin orak seklini almasi ve oksidatif stres
nedeniyle mikrovaskiiler obstriiksiyon, solunum kaslarinda ve periferal kaslarda hasar
goriilmektedir [177, 182, 183]. Iskelet kasindaki vazookliizif krizler hastalarda kas atrofisi,

kontraktiir, fibrozis ve myonekroza neden olmaktadir [176].

Orak Hiicre Anemisi’nde myonekroz genellikle proksimal kaslarda simetrik sekilde sisme,
siddetli agr1, 1s1 artis1 ve serum kreatin kinaz seviyesinde artis ile tespit edilmektedir [184,
185]. Vazookliizif kriz sirasinda ya da sonrasinda myonekroz tanimlanmakla birlikte,
myonekroz bulgularinin siddeti vazookliizif kriz iyilestikge kaybolmaktadir. Hem
vazooklizif kriz ile iligkili iskemi-reperfiizyon epizotlarinin hem anemiye bagh
hipokseminin iskelet kasinda 6nemli mikrovaskiiler ve yapisal degisimlere neden oldugu
bilinmektedir [44, 186]. Herhangi bir hareketin gerceklestirilmesi sirasinda kaslarda olusan
agri myonekrozun karakteristik o6zelligidir. Myonekroz tedavi edilmedigi takdirde
myositlerin progresif nekrozu kas atrofisine, fibrozise, kontraktiirlere ve sonunda aktif

nekrozlara doniisebilmektedir [176].

Orak Hiicre Anemisi’nin neden oldugu carpinti, dispne, yorgunluk ve agri gibi sistemik
bozukluklar daha sedanter bir yasam tarzina neden olmakta ve fiziksel aktivite diizeyinde
azalma goriilmektedir. Bunun sonucunda kas kuvvetinde ve enduransinda genel bir azalma

ve fonksiyonel kapasitede kayip olusmaktadir [14, 183, 187].

Yetiskin OHA hastalarinda kas lifi sayisinin azalmasi sonucunda genel amyotrofi
gozlenmistir [175]. Tekrarlayan vazookliizyon, kas iskemisi ve fiziksel aktivite seviyesinde
azalma amyotrofinin olusmasindaki diger etkenlerdir [177, 187]. Hastalarda genel bir
amyotrofi tablosu olmakla birlikte [177], kas kiitlesinden bagimsiz olarak da kasta
giigstizliik goriilebilmektedir [175, 188]. Bu hastalarda Tip I kas lifinin yiizdesinde artisin
yaninda Tip lla ve Tip lla-Ilx yiizdesinde azalma ve kas lifi tipinde degisimler

gozlenmektedir [177]. Bu sonuglar tekrarlayan iskemi-reperfiizyon dongiisiiniin kas
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yapisinda bozulmalara neden olmasi ile agiklanabilmesine ragmen [186], hasta tarafindan
sergilenen diisiik yogunluktaki fiziksel aktivitenin de Tip Ila lifi oraninda azalmaya neden

olabilecegi diistiniilmektedir [177, 189].

Orak Hiicre Anemisi tanilt ¢ocuklar tipik gelisim gosteren ¢ocuklar ile karsilastirildiginda
kaslarinda atrofi tespit edilmistir [175, 190]. Sik periyotlarda agri tanimlayan OHA tanili
cocuklar azalmis fiziksel mobiliteye ve yiiksek diizeyde fonksiyonel 6ziire daha yatkindir
[191-193]. Gozlenen kas atrofisinin nedeni daha sedanter bir yasam tarzi, zayif niitrisyonel
durum, yetersiz viicut kompozisyonu ve biiylime geriligi [175, 190] ile kismen
aciklanabilmektedir. Orak Hiicre Anemisi tanili ¢cocuklar agr1 krizi gibi komplikasyonlar
yasamamak i¢in egzersizden kacginsa da; diizenli fiziksel aktivite ile ¢ocuklarin yagsiz
viicut kiitlesi oranmin, kas kuvvetinin ve fiziksel uygunluk diizeyinin optimal diizeyde

olmasi desteklenebilmektedir [174].

Yapilan ¢caligmalarda geng ve yetiskin OHA hastalarinda 6n kol ve alt ekstremite kaslari ile
solunum kaslariin maksimal kuvvetinde azalma oldugu bildirilmistir [14, 175, 194, 195].
Bu diisiik kuvvet tretimi; diisiik kas kiitlesi [194], daha sedanter bir yasam tarzi [14],
bozulmus noral yapilar [194], tekrarlayan vazookliizif krizler ile iligkili hasarlar ve
oksidatif stres [14] ile agiklanmaktadir. Kas kuvveti, kas kiitlesi ve kas atrofisi ile yakindan
iligkili oldugu i¢in, kas atrofisi kas kuvvet bozukluklarinin en temel nedeni olarak ele

alinmaktadir [15].

Manuel kas testi, dijital el dinamometresi ve izokinetik dinamometre, hem yetiskinlerde

hem g¢ocuklarda kas kuvvetinin degerlendirilmesini saglayan baslica yontemlerdir [196].

El kavrama ve “pinch” (¢imdikleyici) kuvveti, ¢ocukluk ¢agindaki bir¢ok performans
tizerinde onemli etkilere sahiptir. Cocukluk ¢agi aktivitelerinden yazi yazma gibi akademik
beceriler ve ev ortaminda sergiledigi bir raptiyeyi tutma, paketleri agma ve ayakkabilarini
baglama gibi birgok aktivite “pinch” kuvveti ve ince motor kontrol gerektirmektedir [197].
Elin maksimal istemli kas kuvvetini olgen el kavrama kuvveti, kas fonksiyonunun
degerlendirilmesinde en basit, gegerli ve giivenilir yontem olarak ifade edilmektedir [198].
Maksimal el kavrama kuvvetinin degerlendirilmesinde hidrolik el dinamometresinin,
“pinch” kuvvetin degerlendirilmesinde ise “pinchmetre”nin gecgerli ve giivenilir cihazlar

olduklar bildirilmistir [199, 200].
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2.2.3. Denge

Denge, agirlik merkezinin destek yiizeyi igerisinde kontrol edilebilme yetenegidir [201].
Vertikal pozisyonda dengeyi saglayabilme ve siirdiirebilme, yasam boyu devam etmesi
gereken onemli ve karmagik bir beceridir [202, 203]. Postiiral kontroldeki herhangi bir
bozukluk, kas fonksiyonunun azalmasi ve noral sistem ile kas-iskelet sistemi arasindaki
duyusal entegrasyonun bozulmasi ile a¢iklanmaktadir [204]. Denge ve kas kuvveti, spor ve
giinliik aktiviteleri yaralanma ve diisme olmaksizin basarili bir sekilde gergeklestirebilmek
icin, yasam boyunca yeterli diizeyde gelistirilmesi gereken fiziksel uygunluk bilesenleridir
[201].

Literatiirde, OHA tanili hastalarda denge konusunda yapilan tek ¢alismaya rastlanmistir.
Eriskin hastalar ile gerceklestirilen bu calismada, denge kontrolii ve kas kuvveti arasinda
giicli diizeyde bir iligki bulunmustur. Ayni zamanda, ndrolojik agidan herhangi bir
semptom gostermeyen yetiskin OHA tanili hastalarda 6zelikle mediolateral yonde statik
denge hasari tespit edilmistir. Bu hastalarin kalga ve ayak bilegi eklemlerindeki
degisiklikler nedeniyle postiiral deviasyonlar sergiledigi sonucuna varilmigtir. Denge
kontroliiniin postiir, Hb seviyesi ve kas fonksiyonu ile iligkili oldugu ifade edilmistir. Orak
Hiicre Anemisi olan yetiskin bireylerde serebrovaskiiler hastaliklar, kas-iskelet sistemi
hastaliklar1 ve denge instabilitesi arasindaki giiglii iliski nedeniyle, bu hastalarin klinik
degerlendirmelerinde denge testlerinin norolojik bozukluklart belirlemede Onemli bir

yontem olabilecegi ifade edilmistir [15].

Denge kontroliiniin saglanmasi, basit ve karmasik motor yeteneklerin edinilmesi ¢ocuk
gelisiminde 6nemli bir yere sahiptir [202, 205]. Cocuklarda yaygin olarak goézlenen
postiiral kontrol bozukluklart genellikle motor gelisimde ve mobilite i¢eren fonksiyonlarda
gerilik ve gecikme ile iligkilidir [202, 203]. Bu denge defisitleri motor gelisimin ¢ocuk
tizerindeki potansiyel etkileri nedeniyle g¢ocukluk caginin erken ddnemlerinde tespit

edilmelidir [202, 205].

Denge kontroliiniin degerlendirilmesinde, ¢ocugun bir aktiviteyi gergeklestirirken
sergiledigi motor aktiviteye ait g¢iktilardan yararlanilabilmektedir. Denge kontrolii ve

dolayisiyla gorev performansi; gorevin kendisi, cevre ve bireysel kisitliliklardan
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etkilenmektedir [201, 206]. Gorev kisitlamalari dikkate alinarak testler asagidaki gibi

siniflandirilabilmektedir:

e Statik bir pozisyonda denge (bipedal durus, tandem durusu veya tek bacak iizerinde
durus gibi stabil bir pozisyonda postiirii koruyabilme)

e Dinamik bir pozisyonda denge (ayakta dururken 6ne uzanma, bir topa tekme atma,
oturmadan ayaga kalkma gibi, bir postiir i¢cindeki hareketler sirasinda veya postiirler
aras1 transferlerde viicudu dengede tutma yetenegi)

o Hareket sirasinda denge (hareket sirasinda mobilite veya destek ylizeyine gore viicudu

dengede tutabilme yetenegi-hareket sirasinda stabilite) [207].

Cocuklarda denge degerlendirmesinde denge alt testlerini iceren gelisimsel testler
(Bruininks-Oseretsky Motor Yeterlilik Testi-2 (BOT-2) Denge Alt Testi) [208],
fonksiyonel denge testleri (Stireli Kalk ve Yiiri Testi) [209] veya teknik testler
(postiirografi) [210] kullanilmaktadir. Ancak literatiirde, OHA tanili ¢ocuk hastalarda

denge konusu ile ilgili herhangi bir ¢alismaya rastlanmamustir.

2.2.4. Agn

Agri, yasami tiim yonlerden etkileyen onemli bir bulgudur [52]. Uluslararast Agr
Arastirmalar1 Birligi “The International Association for the Study of Pain (IASP)” ne gore
agr1, var olan veya potansiyel bir doku hasar ile iligkili olarak tanimlanan, hos olmayan
duyusal ve emosyonel bir deneyimdir. Agr1 subjektif bir semptomdur [211]. Orak Hiicre
Anemisi hastalarinin  %39’unda hastaneye yatigi gerektiren agri1 atagi goriilmezken,
hastalarin %55’inde yilda 1-2 kez, %5’inde 3-10 kez, %1’inde ise 10’dan daha fazla sayida
agrili atak goriilmektedir. Agrili atak frekansi arttikca erken olim ve mortalite riski

artmaktadir [52].

Orak Hiicre Anemisi nedeniyle goriilen agrida agrinin yogunlugu, dagilimi, kronik agriya
doniisme evresi ve agrinin paterni tam olarak anlagilmamakla birlikte, agrinin genotip, yas

ve hastaligin siddeti ile iligkili oldugu distiniilmektedir [52, 212].

Akut agr1 epizotlar1 ani baslangichdir, agrinin ne zaman baslayacagi tahmin

edilememektedir ve bu agr1 krizlerinin bir kismi evde takip edilebilirken, bir kism1 hastane
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yatisina neden olabilmektedir [213]. Agr1 genellikle sirt, gogiis, karin ve ekstremitelerde
hissedilmektedir [214]. Akut agr1 epizotlar1 yasamin ilk birka¢ ayinda baslamaktadir, yasla
birlikte frekansinda artis olabilmektedir ve kronik agri sendromunun gelisimine katkida
bulunabilmektedir [212-214]. Epizodik vazookliizif agrilar veya vazookliizif kriz OHA nin
tipik agr1 fenotipi olarak tanimlanmasina ragmen, bireylerin bir kisminda akut agrilarin
tekrarlanmasi sonucunda kronik kalic1 agriya dogru bir gecis olmaktadir. Akut agr1 krizleri
ilerleyen yas ile birlikte artis gostermektedir. Adolesan ve yetiskinlik donemine dogru
ilerledik¢e hastalarin %30-40’inda fonksiyon bozukluklarina neden olabilecek diizeyde
kronik agri sendromlar1 gelismektedir [212].

Orak Hiicre Anemisi’nde kronik agri1 sendromunun teshisi zordur ve biyolojik, psikolojik
ve sosyolojik pek ¢ok risk faktoriinii igermektedir. Kronik agri geleneksel olarak, normal
iyilesme siiresinin Otesinde en az 3 ila 6 ay devam eden agri olarak tanimlanmaktadir
[215]. Orak Hiicre Anemisi’ne bagli agri ise yasam boyu devam ettigi i¢in OHA’ya 6zgii
bir kronik agr1 tanim1 olusturulmustur. Son 6 ay i¢inde bir veya birden fazla lokasyonda,
giiniin biiyiik ¢ogunlugunda devam eden agriya kronik agri denilmistir [216]. Yetigskin
OHA hastalarinda 6 aylik siire boyunca agr1 gilnlikleri kullanilarak agrinin
degerlendirildigi bir calismada, gilinliikteki giinlerin %95’ten fazlasin1 agrili geciren

yaklasik 1/3 oranindaki hastanin kronik agriya sahip oldugu sonucuna varilmstir [212].

Primer afferent lifler mekanik stimiilasyonlara karst hassastir. AR, Ad ve C lifleri hem
zararli mekanik uyaranlara hem de hafif dokunma (hafif riizgar, cildi fircalamak gibi)
uyaranlarina kars1 hiperaljezik ve allodinik yanitlar sergilemektedir [217]. Orak Hiicre
Anemisi tanili ¢ocuklar saglikli yasitlarina gore soguk, sicak ve mekanik agri uyaranlarina

kars1 daha hassastirlar [218].

Orak Hiicre Anemisi hastalar1 santral/periferal sensitizasyon ve noropatik agr1 belirtileri
gosterebilmektedir [219]. Hastalarin klinik olarak stabil olduklar1 durumlarda dahi agr1 ile
iligkili sitokinlerin, inflamasyon ve nosisepsiyon ile iliskili diger biyomarkerlarin (TNF-a,
IL-1b, IL-6, IL-8, interferon G (IFN-G) ve substance P) plazmadaki seviyesi agr1 krizinde
oldugu gibi yiikselmektedir [220, 221]. Hastalar bu nedenle kronik inflamasyonu stirekli
olarak deneyimlemektedir. TNF-o ana proinflamatuar sitokindir ve vazookliizif krizlerin

olusumunda ¢ok 6nemli bir rol oynamaktadir [222].
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Agr ¢ok yonlii, karmasik ve kisiye 6zgii bir deneyimdir. Kisinin yas1, gelisimsel seviyesi,
kognitif ve iletisim yetenekleri, 6nceki agri deneyimleri, kiiltiirel inanglari, korku ve
anksiyete gibi bir¢ok faktorden etkilenmektedir. Bu nedenle agr1 dinamiktir, degiskendir ve
dalgali bir egri olusturmaktadir. Cocuklarin emosyonel ve kognitif gelisimleri, agrilarimni

anlamada ve ifade etmede yiiksek derecede etkiye sahiptir [223].

Tek bovyutlu agr1 degerlendirme dlcekleri

Orak Hiicre Anemisi’nde agrinin degerlendirilmesinde en yaygin olarak kullanilan
yontemler tek boyutlu agri degerlendirme 6lg¢ekleridir. Kullanilan 6lgekler agr1 siddetinin
degerlendirilmesini hedeflemektedir. Sayisal Degerlendirme Olgegi “Numeric Rating Scale
(NRS)” ve Viziiel Analog Skalasi “Visual Analog Scale (VAS)” 8 yas ve lstii hastalarda
kullanilmaktadir. Bu skalalar hastanin anlik agr1 siddetini derecelendirmeyi saglamaktadir.
Hasta, 0-10 arasinda agrisini temsil eden bir sayiy1 ya da 10 cm’lik ¢izgideki bir noktay1
secmektedir [224]. Wong-Baker Yiiz Agri Skalasi ise klinikte kullanimi kolay ve

cocuklarda agr1 siddetinin degerlendirilmesinde tercih edilen bir yontemdir [225].

Konusma 6ncesi donemde olan infantlarda ya da konusamayan cocuklarda Yiiz, Bacaklar,
Hareket, Aglama, Avutabilme Davranigsal Skalast “Face, Legs, Activity, Cry,
Consolability (FLACC)”, Prematiire Bebek Agr1 Profili “Premature Infant Pain Profile
(PIPP)” ve Yenidogan Agri Skalasi “Neonatal Infant Pain Scale (NIPS)” gibi, ¢ocugun

davranislar1 gézlemlenerek puanlama yapilan skalalar da klinikte kullanilmaktadir [223].

Cok bovyutlu agn degerlendirme dlcekleri

Agrinin hasta tizerindeki etkisini hastanin kendisi tarafindan bildirilen sonuglar araciligi ile
belirlemek daha etkili bir degerlendirme yontemidir. Hasta tarafindan bildirilen sonug
Olgtimleri ¢ok boyutludur. Hastanin giinliik fonksiyonlari ile davraniglar1 {izerinde agrinin
ne kadar etkili oldugunu degerlendirmeyi saglamaktadir. Bu yonii ile, uygulanan
tedavilerin etkinligini degerlendirmede daha etkilidir [223]. 18 yas ve {izerinde Yetiskin
Orak Hiicre Yasam Kalitesi Olgiim Bilgi Sistemi “Adult Sickle Cell Quality of Life
Measurement Information System” [226] ve 2-18 yas arasinda Cocuklar igin Yasam
Kalitesi Olgegi-Orak Hiicre Hastalig1 Modiilii “Pediatric Quality of Life Inventory-Sickle

Cell Disease Module” hastaliga 6zel degerlendirme yontemlerindendir [227]. Bu 6l¢iim
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yontemleri, hastalar1 diger hastalarla karsilagtirma veya hastanin gecen siire iginde
agrisindaki degisimi inceleme imkani sunmaktadir. Bu 6l¢ekler ayn1 zamanda, belirli bir
zaman diliminde hissedilen agriy1 (son 1 hafta / son lay i¢inde vb.) degerlendirmeyi
saglamaktadir [226, 227]. McGill Agr1 Anketi “McGill Pain Questionnaire” [228],
Adoélesan Pediatrik Agr1 Bataryas1 “The Adolescent Pediatric Pain Tool” [229] ve Kisa
Agr1 Envanteri “The Brief Pain Inventory” [230] bu hastalarda kullanilan diger agri

degerlendirme Glgeklerindendir.

Agn bivyolojisini degerlendiren agr1 6lciim araclari

Bu araglar santral ve periferal sinir sistemindeki degisimleri degerlendirerek agrinin
norobiyolojik mekanizmasini ve fenotipini (inflamatuar, néropatik vb.) daha iyi ve objektif
sekilde agiklamayi hedeflemektedir. Kantitatif duyusal test, ndropatik agri anketleri,
fonksiyonel MRG, plazma biyomarkerlari, inflamatuar sitokinler ve ndropeptidlerin

incelendigi analizler bu 6l¢iim araglarindan bazilaridir [226].

2.2.5. Diger fizyoterapi degerlendirme yontemleri

Orak Hiicre Anemisi tanili ¢ocuklarda fizyoterapi degerlendirmeleri yapilirken fiziksel
aktivite diizeyi, yorgunluk ve vyasam kalitesi dikkate alinmasi gereken diger
parametrelerdendir. Yapilan calismalarda fiziksel aktivite diizeyi genellikle Fiziksel
Aktivite Soru Formu - “Physical Activity Questionnaire for Older Children (PAQ-C)”
[231], Alt1 Dakika Yiiriime Testi [181] ve akselerometre [232] ile degerlendirilmektedir.
Yagsam kalitesinin degerlendirilmesinde c¢ocuklarda siklikla kullanilan degerlendirme
yontemleri; Cocuk Saghigi Anketi - “The Children’s Health Questionnaire (CHQ)” [233],
Cocuklar i¢in Yasam Kalitesi Olgegi 4.0 Genel Skalas1 “The Pediatric Quality of Life
Inventory 4.0 Generic Core Scale (PedsQL™ 4.0)” ve Cocuklar i¢in Yasam Kalitesi
Olgegi - Orak Hiicre Anemisi Modiilii - “The Pediatric Quality of Life Inventory - Sickle
Cell Disease Module” [227], yorgunlugun degerlendirilmesinde Cocuklar i¢in Yasam
Kalitesi Olgegi Cok Boyutlu Yorgunluk Skalasi - “The Pediatric Quality of Life Inventory
Multidimensional Fatigue Scale (PedsQL™-MFS)” kullanilmaktadir [234].
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3. GEREC VE YONTEM

Bu ¢alisma, Hatay Mustafa Kemal Universitesi Tayfur Ata Sékmen Tip Fakiiltesi Cocuk
Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali  poliklinigine bagvuran ¢ocuklar ile
gerceklestirilmistir. Cocuklar hekim muayenesini takiben fizyoterapiste yonlendirilmistir.
Calismaya katilan ¢ocuklar ve aileleri ¢aligma hakkinda bilgilendirilmis, goniillii olarak
katilmay1 kabul eden tiim ¢ocuklarin ebeveynlerine ve 12 yas lizeri ise ¢ocugun kendisine
bilgilendirilmis gonillii olur formu imzalatilmistir. Calisma i¢in gerekli etik kurul izni,
Hatay Mustafa Kemal Universitesi Tayfur Ata Sokmen Tip Fakiiltesi Klinik Arastirmalar
Etik Kurulu’ndan 01.08.2019 tarihinde 2019/94 Protokol kodu ve 06 numarali karar ile

alimmustir.
3.1. Bireyler

Calismanin 30 OHA tanili ve 30 tipik gelisim gosteren ¢ocuk ile gergeklestirilmesi
planlanmistir. Hasta grubu OHA tanili ¢ocuklardan ve kontrol grubu, herhangi bir
yakinmasi olmaksizin, saglikli biliyime ve gelisimin devamliligmmin saglanmasi ve
korunmasi amaciyla hekim tarafindan diizenli takipleri yapilan, tipik gelisim gdOsteren
cocuklardan olusturulmustur. Kontrol grubu olusturulurken, hasta grubundaki her bir
cocuk ile ayni yas ve cinsiyette olacak sekilde eslestirme yapilmistir. Yas ve cinsiyet

disindaki 6zellikler ise rastgele secilerek eslestirme tamamlanmustir.
3.1.1. Dahil edilme kriterleri
Orak Hiicre Anemisi tanili ¢ocuklarin ¢calismaya dahil edilme kriterleri;

* 6-15 yas arasinda olmak,

* Hekim tarafindan OHA tanis1 konmus olmak,

* Son 1 ayda kan transfiizyonu gecirmemek, son 1 ayda vazookliizif kriz ve akut gdgiis
sendromu yagamamis olmak

* Test yonergelerini anlama, yanitlama ve uygulama becerisine sahip olmak idi [15].
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Tipik gelisim gosteren ¢ocuklarin ¢alismaya dahil edilme kriterleri;

* 6-15 yas arasinda olmak,

* Test yonergelerini anlama, yanitlama ve uygulama becerisine sahip olmak idi.
3.1.2. Dislama Kriterleri
Orak Hiicre Anemisi tanili ¢gocuklarin dislama kriterleri;

* Akut enfeksiyon varligi,

* Orak Hiicre Anemisi disinda herhangi bir kronik sistemik hastaliga sahip olmak,

* Prenatal veya perinatal problemlerin varligi,

* Mental ve/veya motor retardasyon saptanmis olmasi,

* Test yonergelerini anlama, yanitlama ve uygulamay: etkileyecek diizeyde gérme ve

isitme defisiti bulunmasi id1 [235].
Tipik gelisim gosteren cocuklarin dislama kriterleri;

* Herhangi bir kronik, sistemik, hematolojik hastalig1 ya da immiin yetmezlik problemi
olmak,

* Prematiire/asfiksik dogum Oykiisii, menenjit ve meningoensefalit anamnezi olmak idi
[235].

3.2. Degerlendirme Yontemleri

Calismaya dahil edilen ¢ocuklar hekimin muayenesini takiben, hastane ortaminda
degerlendirildi. Degerlendirmeler bir kez, her birinde ayni test siralamasi izlenerek ve ayni
fizyoterapist tarafindan gergeklestirildi. Degerlendirmelerin tamaminin yapilmasi ortalama
60 dakika siirdli. Degerlendirmeler c¢ocuklarin dikkatini dagitabilecek etmenlerden

arindirilmis ve sessiz bir ortamda yapildi.
3.2.1. Demografik bilgiler

Cocuklarin yas, cinsiyet, boy uzunlugu ve viicut agirligi kaydedildi. Viicut kiitle indeksi

(VKI) degerleri, viicut agirligi/boy uzunlugunun karesi (kg/m?) formiiliine gore hesaplandi
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[236]. Cocuklarin dominant taraf tercihi Bruininks-Oseretsky Motor Yeterlilik Testi-2 Kisa
Form (BOT-2 KF)’daki sorulara gore belirlendi [208] (EK-3).

3.2.2. Klinik bilgiler

Hasta grubun tani aldigi giinden itibaren su ana kadar gecirmis oldugu vazookliizif agri
krizi sayis1, kan transflizyonu sayis1 ve poliklinik izlemleri sirasinda rutin olarak alinan
hemogram degerlerine ait (hemoglobin, hematokrit, platelet, eritrosit, ortalama eritrosit
hacmi, demir, 16kosit, notrofil, lenfosit, monosit, eozinofil ve bazofil) sonuglar kaydedildi
(EK-3).

3.2.3. Fizyoterapi degerlendirmeleri

Hasta ve kontrol gruplarinin karsilastirmalarinda, OHA tanili ¢ocuklarin etkilenimleri ve
yas gruplarina uygunluk durumlar dikkate alinarak segilen asagidaki degerlendirme

yontemleri sirastyla uygulandi:

e Maksimal izometrik kas kuvveti: JTECH dijital el dinamometresi (“JTECH, Medical
Commander Powertrack I, The United States of America”) [237-241]

e Maksimal el kavrama kuvveti: BASELINE Hidrolik El Dinamometresi, (“BASELINE
Hydraulic Hand Dynamometer, White Plains, New York 10602, The United States of
America”) [199, 242-246]

e “Pinch” kavrama kuvveti: BASELINE Hidrolik “Pinch” Dinamometresi, (“BASELINE
Hydraulic Pinch Dynamometer, White Plains, New York 10602, The United States of
America”) [200, 247-249]

o Alt ekstremite kas kuvvet ve enduransi: 30 Saniye Otur Kalk Testi [250, 251]

e Fonksiyonel mobilite ve dinamik denge: Siireli Kalk ve Yiirti Testi (SKYT) [209, 252-
254]

e Apgri: Wong-Baker Yiiz Agri Skalas1 (“Wong-Baker FACES Pain Rating Scale”) [225,
255, 256]

e Motor performans diizeyi: Bruininks-Oseretsky Motor Yeterlilik Testi-2 Kisa Form
(“Bruininks-Oseretsky Motor Proficiency Test-2 Short Form”), (BOT-2 KF) [208]
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Bu degerlendirme yontemlerinin uygulanmasi ve sonuglarin yorumlanmasina ait detaylar

asagidadir:

Maksimal izometrik kas kuvvetinin degerlendirilmesi

Dijital el dinamometresi, objektifligi, kullanighi olmasi ve hassasiyeti nedeniyle kas
kuvvetini 6l¢mek i¢in klinikte siklikla kullanilan bir cihazdir. Dijital el dinamometresinin
sagliklt ve asemptomatik ¢ocuklarda maksimal izometrik kas kuvveti 6l¢iimiinde giivenilir

oldugu bildirilmistir [237].

Cocuklarin maksimal izometrik kas kuvveti, “JTECH, Medical Commander Powertrack II,
Amerika Birlesik Devletleri” dijital kas dinamometresi ile degerlendirildi. Kalga fleksorleri
(M. Psoas major, M. Psoas minér, M. lliacus), M. Gluteus maksimus, M. Gluteus medius,
Hamstring kas grubu (M. Biceps femoris, M. Semitendinosus, M. Semimembranosus), M.
Quadriceps femoris, M. Gastrocnemius, M. Tibialis anterior, M. Deltoideus (Anterior
lifleri), M. Deltoideus (Orta lifleri), Omuz eksternal rotatorleri (M. Infraspinatus, M. Teres
mindr), M. Biceps brachii, M. Triceps brachii ve M. Ekstansor carpi radialis kaslarinin
maksimal izometrik kuvveti dl¢iildii. Degerlendirmede Make Test prensibi uygulandi [237-
239]. Baslama talimati ile birlikte ¢cocuk, fizyoterapist ve dinamometreye karsi maksimum
kontraksiyon olusturdu ve 5 saniye bu pozisyonda bekledi. Her kas i¢in 15 saniyelik
dinlenme siiresinden sonra Olgliim tekrar yapildi [238]. Yapilan 3 Ol¢limiin ortalamasi
“Newton” (N) cinsinden kaydedildi. Tiim testler sirasinda ¢ocuk, maksimal kuvveti elde
edebilmesi icin fizyoterapist tarafindan sozel olarak motive edildi. Olgiimler her bir kas

i¢in asagida belirtilen pozisyonlarda yapildi.

Kal¢a fleksorleri (M.Psoas majdr, M.Psoas mindr, M.Iliacus): Cocuk, kal¢a ve diz 90°

fleksiyonda olacak sekilde yatak kenarinda otururken teste baslandi. Cocuk kalca
fleksiyonu yaparken patellanin superior smir1 lizerinden, dizin hemen proksimalinden

bacagina direng verildi [239].

M. Gluteus maksimus: Cocuk, kalga ekstansiyon ve diz 90° fleksiyonda yiiz iistii

pozisyonda iken teste baslandi. Cocuk, kalca hiperekstansiyonu hareketini

gerceklestirirken popliteal boslugun hemen proksimalinden, uylugun posteriorundan direng

verildi [239].
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M. Gluteus medius: Cocuk, kal¢a ve diz noétral pozisyonda olacak sekilde sirt iistii

pozisyonda iken teste basglandi. Cocuk, kalca abdiiksiyonu hareketini gergeklestirirken

uylugun en distalinden ve lateralinden, femurun lateral kondili iizerinden diren¢ verildi

[240].

Hamstring kas grubu (M. Biceps femoris, M. Semitendinosus, M. Semimembranosus):

Cocuk, kalca ve diz 90° fleksiyonda olacak sekilde yatak kenarinda otururken ve kollarini
g0glis hizasinda capraz olarak yerlestirmis pozisyondayken teste baslandi. Cocuk, diz
fleksiyonu hareketini gergeklestirirken bimalleolar ¢izginin proksimalinden, tibianin

posteriorundan direng verildi [239].

M. Quadriceps femoris: Cocuk, kal¢a ve diz 90° fleksiyonda olacak sekilde yatak

kenarinda otururken ve kollarim1 g6giis hizasinda c¢apraz olarak yerlestirmis pozisyonda
iken teste baslandi. Cocuk, diz eckstansiyonu hareketini gergeklestirirken lateral

malleollerin anterior izdiisiimiiniin 5 cm {izerinden direng verildi [239].

M. Gastrocnemius: Cocuk sirt iistii pozisyonda, diz ekstansiyonda ve ayak yatagin disinda

plantigrad pozisyonda iken teste baslandi. Cocuk, ayak bilegi plantar fleksiyon hareketini
gerceklestirirken metatars baslarinin plantar yilizeyinden direng verildi. Degerlendirme

sirasinda dizin fleksiyona gitmesine izin verilmedi [239].

M. Tibialis anterior: Cocuk sirt iistii pozisyonda, diz ekstansiyonda ve ayak yatagin disinda

dinlenme pozisyonunda iken teste baslandi. Cocuk, ayak bilegi dorsi fleksiyon hareketini
gerceklestirirken metatars baslarinin dorsal ylizeyinden direng verildi. Degerlendirme

sirasinda dizin fleksiyona gitmesine izin verilmedi [239].

M. Deltoideus (Anterior lifleri): Cocuk, omuz 90° fleksiyonda, dirsek ekstansiyonda, 6n

kol pronasyonda olacak sekilde yatak kenarinda oturur pozisyonda iken teste baslandi.
Cocuk, omuz fleksiyonu hareketini gergeklestirirken lateral epikondilin proksimalinden

diren¢ uygulandi [241].

M. Deltoideus (Orta lifleri): Cocuk, omuz 90° abdiiksiyonda, dirsek ekstansiyonda, 6n kol

pronasyonda olacak sekilde yatak kenarinda oturur pozisyonda iken teste baslandi. Cocuk,
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omuz abdiiksiyonu hareketini gergeklestirirken lateral epikondilin proksimalinden direng

uygulandi [241].

Omuz eksternal rotatorleri (M. Infraspinatus, M. Teres mindr) : Cocuk, omuz nétral, dirsek

90° fleksiyonda, 6n kol nétral pozisyonda yatak kenarinda oturur pozisyonda iken teste
baslandi. Cocuk, omuz eksternal rotasyonu hareketini gerceklestirirken 6n kol ekstansor

yiizeyinin en distalinden, el bileginin hemen proksimalinden diren¢ uygulandi [240].

M. Biceps brachii: Cocuk, omuz nétral, dirsek 90° fleksiyon, on kol supinasyon, el yumruk

seklinde sirt iistii pozisyonda iken teste baslandi. Cocuk, dirsek fleksiyonu hareketini

gerceklestirirken el bilegi fleksor ylizeyinin proksimalinden direng uyguland: [241].

M. Triceps brachii: Cocuk, omuz nétral, dirsek 90° fleksiyon, én kol supinasyon, el

yumruk seklinde sirt iistii pozisyonda iken teste baslandi. Cocuk, dirsek ekstansiyonu
hareketini gerceklestirirken el bilegi ekstansor ylizeyinin proksimalinden direng uygulandi

[241].

M. Ekstansor carpi radialis: Cocuk, el bilegi 30° ekstansiyonda, parmaklar ekstansiyonda

olacak sekilde sirt iistii pozisyonda iken teste baslandi. Cocuk, el bilegi ekstansiyonu
hareketini gerceklestirirken elin dorsal yiizeyinden, metakarpofalangeal eklemlerin

proksimalinden direng uygulandi [241]. (EK-3)

Maksimal el kavrama kuvvetinin degerlendirilmesi

El kavrama kuvveti, iist ekstremite kas kuvvetini belirlemede gegerli bir yontemdir [242,
243]. Her iki elin maksimal kavrama kuvveti, “BASELINE Hidrolik El Dinamometresi,
White Plains, New York 10602, Amerika Birlesik Devletleri” ile degerlendirildi.
Degerlendirme, Amerikan El Terapistleri Dernegi rehberinde belirtilen degerlendirme

pozisyonunda gerceklestirildi. Cocuk, ayaklar yer ile temasta olacak sekilde sirt1 destekli
bir sandalyede oturdu ve omuz nétral, dirsek 90°fleksiyon, dn kol nétral, el bilegi 0-30°

ekstansiyon ve 0-15° ulnar deviasyon pozisyonunda olacak sekilde dinamometreyi vertikal
olarak tuttu [199, 244]. Dominant ve dominant olmayan elde ardisik sekilde, her biri 4-5

saniye siliren 3 maksimal kavrama kuvveti denemesi yapildi. Bu denemeler arasinda,
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yorgunlugun etkisini ortadan kaldirmak i¢in 1 dakikalik dinlenme aralar1 verildi. 3
denemenin aritmetik ortalamasi kilogram (kg) cinsinden kaydedildi [199, 245]. Test
sirasinda ¢ocuk, maksimal kuvveti elde edebilmesi icin fizyoterapist tarafindan sozel
olarak motive edildi. Herhangi bir assosiye veya kompansatuar hareketin olugmasi
engellendi. Dinamometre disaridan desteklenmedi. Her Olgim Oncesi dinamometre
sifirlandi [246]. (EK-3)

“Pinch” kavrama kuvvetinin degerlendirilmesi

“Pinchmetre”, pinch kavrama kuvvetini 6l¢mek i¢in gegerli ve giivenilir bir cihazdir [200].
Lateral, tip ve palmar kavramalarinin normal oldugu tespit edilen ¢ocuklarmn “pinch”
kavrama kuvvetini degerlendirmek i¢in, “BASELINE Hidrolik Pinch Dinamometresi,
White Plains, New York 10602, Amerika Birlesik Devletleri” kullanildi. Cocuk, ayaklari

yer ile temas halinde olacak sekilde sirt1 destekli bir sandalyede oturdu. Degerlendirme,

omuz nétral, dirsek 90° fleksiyon pozisyonunda iken gerceklestirildi [247, 248]. On kol

lateral pinch testinde notral, tip ve palmar pinch testinde ise pronasyonda pozisyonlandi.

“Pinch” gostergesi,

e Lateral kavrama i¢in bas parmak ve isaret parmaginin orta falanksinin radial tarafi
arasinda,
e Tip kavrama i¢in bas parmak ve isaret parmag arasinda,

e Palmar kavrama i¢in bas, isaret ve orta parmak distali arasinda pozisyonlandi [249].

Olgiimler, dominant ve dominant olmayan el i¢in ardisik olarak 3 defa tekrarlandi. Her
Olglim oOncesi “pinchmetre” sifirlandi. Yapilan 3 6l¢limiin aritmetik ortalamasi kilogram
(kg) cinsinden kaydedildi [247, 248]. Test sirasinda cocuk, maksimal kuvveti elde
edebilmesi i¢in fizyoterapist tarafindan sézel olarak motive edildi. Herhangi bir assosiye

veya kompansatuar hareketin olusmasi engellendi [246]. (EK-3)

Alt ekstremite kas kuvveti ve enduransinin degerlendirilmesi

30 Saniye Otur-Kalk Testi, test-tekrar test ve gézlemciler arasi giivenilirligi olan bir testtir

[250]. Bu test, alt ekstremite kas kuvveti ve fiziksel kapasitenin belirlenmesi igin
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kullanilmaktadir. Cocuk, kollarin1 gogiis hizasinda ¢aprazlamis sekilde oturur pozisyonda
iken teste baglandi. “Basla!” komutu ile birlikte ¢ocuktan olabildigince hizli bir sekilde
tekrarli olarak oturup kalkmas1 istendi. 30 saniye boyunca ayaga kalkma sayis1 kaydedildi
[251] (Resim 3.1), (EK-3).

' LSS N

Resim 3.1. 30 saniye otur-kalk testi

Fonksiyonel mobilite ve dinamik dengenin degerlendirilmesi

Siireli Kalk ve Yiirti Testi (SKYT) fonksiyonel mobilite ve dinamik dengeyi degerlendiren
bir testtir [209, 252]. Saglikli veya herhangi bir &zlire sahip olan ¢ocuklarda gegerli ve
giivenilir oldugu gosterilmistir [209]. Kolay uygulanabilir ve pratik olmasi nedeniyle bu
test, cocuk ve addlesanlarda motor fonksiyon, motor yeteneklerin kazanimi ve motor
gecikmeyi tetikleyen dinamik denge defisitlerini belirlemek amaciyla tercih edilen bir test
haline gelmistir [252, 253]. Test sirasinda oturmada ve bipedal postiirde sergilenen
hareketler, cocugun giinlilk yasam aktivitelerinde kullandig1 hareketleri igcermektedir. Bu
sayede SKYT, ¢ocugun fonksiyonel bagimsizligindaki gelisimi degerlendirmeyi de
saglamaktadir [252].

Cocuk, ayaklar yer ile temas halinde olacak sekilde, uygun yiikseklikte, sirt ve kol destegi

olmayan bir sandalyede kalca ve diz 90° fleksiyonda olacak sekilde oturur pozisyonda iken
teste baslandi. Siire, “Basla!” komutu ile birlikte basladi ve ¢ocugun sandalyeye oturmasi

ile sonlandirildi. Sandalyeden kalkma, 3 metre yiirlime, geri donme ve sandalyeye oturma
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asamalarmin toplam siiresi saniye cinsinden kaydedildi. Cocuktan bu asamalarin
olabildigince hizli bir sekilde yapilmasi istendi [209]. Test 3 kez tekrarlandi ve 3
degerlendirme sonucunun ortalamasi hesaplanarak saniye cinsinden kaydedildi [254].
Yorgunlugun etkisini ortadan kaldirmak i¢in test tekrarlari aras1 30 saniye dinlenme araligt

verildi [209] (EK-3).

Agrinin degerlendirilmesi

Wong-Baker Yiiz Agri Skalasi, agrinin siddetini degerlendirmek i¢in ¢ocuklar ve aileleri
tarafindan tercih edilen, gegerli ve giivenilir bir skaladir. Agrinin siddetini sembolize eden
6 yiiz ifadesinden olusmaktadir. Bunlar, giilen bir ylizden (0 puan) ¢ok lizgiin ve aglayan
yluze (10 puan) dogru, agrinin arttigi asamalar1 gostermektedir. Her yiiz ifadesinin ne
anlama geldigi ¢cocuga dikkatli bir sekilde agiklandi. Tipik gelisim gosteren ¢ocuklar giin
icerisindeki agr1 siddetini, OHA tanili ¢ocuklar ise hem giin i¢erisindeki hem vazookliizif
agri krizi sirasindaki agr1 siddetini yiliz sekilleri arasindan derecelendirdi [225, 255, 256]
(EK-3).

Motor performans diizeyinin degerlendirilmesi

BOT-2 KF, 4-21 yas arasindaki bireylerde kaba ve ince motor becerileri degerlendirmek
i¢in kullanilan, standardize ve norm referansh bir degerlendirme yontemidir. Bu yontem
ince motor keskinlik, ince motor integrasyon, el becerisi, bilateral koordinasyon, denge, hiz
ve ¢eviklik, iist ekstremite koordinasyonu ve kuvveti degerlendiren 8§ alt test ve 14
maddeyi igermektedir. Kisa formun uygulamasi yaklasik olarak 15-20 dakika siirmektedir.
Her madde i¢in ham puanlar, 6lgek puanma doniistiiriilmektedir. Her bir kategoriden elde
edilen puanlarin toplami total motor kompozit puanini olusturmaktadir. BOT-2 KF’den

alinabilecek en yiiksek puan 88’dir [208, 257].

Her teste baglamadan Once testin nasil yapilacagi, fizyoterapist tarafindan ¢ocuga 6gretildi.

Ince Motor Keskinlik Degerlendirmesi

Biikiilen Egri Yollar Boyunca Cizgi Cizme: Cocuktan, matbu formda basili sekilde hazir

halde olan araba ve ev arasinda bulunan tiinel seklindeki egri yol i¢inden ¢izim yaparak ev

ve arabay1 birlestirmesi istendi. Cizgiyi ¢izerken sinir1 tasirdigi kisimlar in¢ biriminden
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hesaplandiktan sonra, bu in¢ birimine bagl olarak belirlenen hata sayisina gére puanlama
yapildi.

Kagit Katlama: Cocuktan, A4 kagidina basili bir test bataryas: formunu, kagidin isaretli 3

kosesinden ve ortasindan gecen ¢izginin tam {izerinden katlamasi istendi. Ardindan,
puanlama sablonuna uygun olacak sekilde normalden sapmalar belirlendi ve puanlama

yapildi.

Ince Motor Integrasyon Degerlendirmesi

Bir Yildiz Seklini Kopyalama: Cocuktan, test kagidinda verilen bir yildiz seklinin aynisini,

asagisindaki bos kutucuga c¢izmesi istendi. Seklin temel olarak benzerligine, kalitesine,
kenarlarinin uzunluguna ve genel olarak biitiinliigline gore puanlama, test rehberinde
verilen yonergeye gore yapildi.

Bir Kare Seklini Kopyalama: Cocuktan, test kagidinda verilen bir kare seklinin aynisini

asagisindaki bos kutucuga c¢izmesi istendi. Seklin temel olarak benzerligine, kalitesine,
kenarlarimin uzunluguna ve genel olarak biitiinliigiine gore puanlama, test rehberinde

verilen yonergeye gore yapildi.

El Becerisi Degerlendirmesi

Bozuk Paralari Transfer Etme: Bozuk para ve kutunun yerlestigi dikdortgen bir pano

kullanildi. Pano, ¢ocugun dominant tarafinda 20 tane bozuk para, dominant olmayan
tarafinda kutu olacak sekilde ¢ocugun oniine yerlestirildi. Cocuk, dominant eli ile bozuk
paralar1 tek tek alarak dominant olmayan eline gecirip kutuya birakti. 15 saniye icerisinde

kutuya koydugu bozuk para sayisina gore puanlama yapildi.

Bilateral Koordinasyon Degerlendirmesi

Yerinde Ziplama-Ayni Taraf ile Senkronize Olarak: Cocuk teste dominant taraftaki {ist ve

alt ekstremite ileride, dominant olmayan taraftaki list ve alt ekstremite geride olacak
sekilde basladi. ilk ziplamada ¢ocugun dominant taraf kol ve bacak geriye giderken,
dominant olmayan taraftaki ekstremiteler ileri alindi. Cocuk her ziplamada degisen kol ve
bacak pozisyonuyla, senkronize sekilde ziplamaya devam etti. 5 ziplama gerceklestirilerek

dogru ziplama sayisina gore puanlama yapildi.
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Avyaklar ve Parmaklar ile Ritm Tutma-Ayni Taraf ile Senkronize QOlarak:. Cocuk oturma

pozisyonunda iken teste baglandi. Her iki elinin isaret parmagi ekstansiyonda ve dniindeki
masa lizerinde pozisyonlandi. “Bagla!” komutu ile birlikte isaret parmagi ve ayni taraftaki
ayagini senkronize sekilde yere vurdu, ardindan diger taraftaki isaret parmagi ve ayagini
vurdu. Bu iki hareket ardisik sekilde devam ederek 10 vurus gerceklestirildi ve ¢ocugun

dogru yaptig1 vurus sayisina bagh olarak puanlama yapildi.

Denge Degerlendirmesi

Diiz Bir Cizgi Uzerinde Yiiriime: Cocuk ayakta, elleri kalca hizasinda, ayaklar1 bitisik,

dominant ayak ¢izginin tizerinde ve paralel sekilde pozisyonlandi. Cocuktan dogal yiiriiyiis
adiminda, ayaklar1 her adimda ¢izginin tizerinde olacak sekilde, diiz bir ¢izgi lizerinde
maksimum 6 adim atmasi istendi. 6 adimdan daha az atarsa ¢ocuga tekrar deneme sansi
verildi. Dogru attig1 adim sayisina bagli olarak puanlama yapildi (Resim 3.2).

Denge Tahtasinda Tek Ayak Uzerinde Durma-Gozler Acik: Cocuk, gozleri acik ve karsiya

bakarken, elleri kalga hizasinda, dominant ayak denge tahtasi lizerinde, diger ayagi yerde

iken teste baslandi. Test bagladiginda c¢ocuktan, denge tahtasinda olmayan alt

ekstremitesinin dizini 90° fleksiyona getirerek ve tibia yere paralel olacak sekilde arkasina
dogru kaldirarak beklemesi istendi. ilk denemede 10 saniyelik maksimum skoru elde
edemedigi takdirde ¢ocuga ikinci deneme yaptirildi. Tek ayak iizerinde beklenilen siire

saniye cinsinden kaydedilerek puanlama yapildi.

Hiz ve Ceviklik Degerlendirmesi

Tek Bacak Uzerinde Sabit Ziplama: Cocugun elleri kalga hizasinda, dominant taraf alt

ekstremitesi ekstansiyonda, dominant olmayan alt ekstremitesi govdenin arkasinda, dizi

90° fleksiyonda ve tibia yere paralel olacak sekilde pozisyonlanarak teste baslandi. Testin
baslamasi ile bu pozisyonu koruyarak 15 saniye boyunca tek ayak {izerinde ziplamasi

istendi ve ziplama sayisina gore puanlama yapildi (Resim 3.3).

Ust Ekstremite Koordinasyonu Degerlendirmesi

Bir Topu Diisiirme ve Yakalama-Her Iki El ile: Cocuk, tenis topunu iki eliyle tutarak iki

kolunu govdesinin Oniinde uzatir pozisyonda iken teste baslandi. Topu diisiirmesi, top bir
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kez yerde sigradiktan sonra iki eliyle topu yakalamasi ve bunu 5 kez tekrarlamasi istendi.
Dogru sayisina gore puanlama yapildi.

Bir Topu Siirme-Degisken Eller ile: Cocuk, tenis topunu dominant elinde tutarak elini

gbovdesinin Oniinde uzatir pozisyonda iken teste baglandi. Top her diistiiglinde diger eli ile
topu sektirmeye devam etti. Bu sektirme ardisik bir sekilde el degisimi yapilarak
stirdiiriildii. Top 10 kez sektirildiginde test tamamlandi. Dogru ve tam yaptig1 sektirmelere

gore puanlama yapildi.

Resim 3.2. Diiz bir ¢izgi lizerinde yiiriime testi Resim 3.3. Tek bacak tizerinde sabit
ziplama testi

Kuvvet Degerlendirmesi

Sinav: Cocuk, omuzlar ile eli ayn1 hizada olacak sekilde smav pozisyonu aldi. Erkek
cocuklarda diz, yer ile temas etmezken; kiz ¢ocuklarda dizleri yerde ve diz pedinin
tizerinde, ayaklar1 yere degmeyecek sekilde havaya kaldirilmis ve birbirine kenetlenmis,
elleri yerde olacak sekilde diz iistiinde iken teste baslandi. Cocuktan her seferinde kollarin
biikerek yere dogru egilmesi ve kendini itmesi istendi. Cocugun 30 saniye boyunca
yapabildigi sinav sayisi kaydedilerek puanlama yapildi. Eger ¢ocuk 30 saniyeden Once

yorulursa, gegen siire icinde dogru yaptig1 sinav sayisi kaydedilerek puanlama yapildi.
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Mekik: Cocuk, sirt1, kollar1 ve avug igleri yerde, kalga 45° ve diz 90° fleksiyonda, ayaklari
yer ile temas halinde olacak sekilde sirt istii pozisyonda iken teste baslandi. Cocuktan
basini, omuzlarini ve skapulalarin1 yerden kaldirarak elleriyle dizlerine uzanmasi, ardindan
sirtin1 yere indirmesi istendi. 30 saniye boyunca dogru yaptig1 mekik sayis1 kaydedilerek

puanlama yapildi [208] (EK-3).

3.3. istatistiksel Analiz

Iki gruptan elde edilen verilerin istatistiksel analizi IBM® SPSS® Statistics 21.0 yazilimi
kullanilarak yapilmistir. Sayisal degiskenlerin normal dagilima uygunlugu Shapiro-Wilk
testi ile belirlenmistir. Normal dagilim gosteren sayisal degiskenlerin tanimlayict
istatistikleri ortalama ve standart sapma ile, normal dagilim gostermeyen sayisal
degiskenlerin tanimlayici istatistikleri ortanca ve minimum-maksimum degerleri ile,
kategorik degiskenlerin tanimlayici istatistikleri ise say1 ve yiizde degerleri ile ifade
edilmistir. Iki grup karsilastirilirken verilerde uc¢ deger olup olmadigi kontrol edilmis,
analiz sonuclarimi etkileyen uc¢ degerler varsa ¢ikarilmig ve tablolara bu sekilde
yansitilmistir. Normal dagilim kosullarini saglayan bagimsiz iki grubun karsilastiriimasi
Bagimsiz Gruplar t Testi ile, en az biri normal dagilim kosullarini saglamayan bagimsiz iki
grubun karsilagtirllmast Mann-Whitney U testi ile, kategorik degiskenleri olan gruplarin
karsilastirilmas1 Fisher testi ile yapilmistir. Istatistiksel anlamlilik diizeyi p<0,05 olarak

kabul edilmistir.

Calisma i¢in gerekli drneklem biiyiikligii, %95 giliven aralifinda ve %80 giicte her bir grup
icin 28 ¢ocuk olmak iizere toplam 56 ¢ocuk olarak tespit edilmistir. Calismada her bir grup
icin %20 olarak belirlenen muhtemel veri kaybini engellemek adina, her gruba dahil

edilmesi hedeflenen gocuk sayis1 30 olarak belirlenmistir.
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4. BULGULAR

4.1. Demografik Ozellikler

Gruplarin cinsiyet, dominant taraf, yas ve boy uzunlugu arasinda fark bulunmamistir
(p>0,05). Saglikl1 grubun ortalama viicut agirligi ve VKi’si OHA grubuna gore daha fazla
oldugundan, iki grup arasinda viicut agirligi ve VKI acisindan fark oldugu tespit edildi

(p<0,05) (Cizelge 4.1).

Cizelge 4.1. Gruplarin demografik 6zellikleri ve karsilastirilmasi

DEMOGRAFIK OHA Grubu Kontrol Grubu of
OZELLIKLER (n:30) (n:30) P
Cinsiyet 14 kiz (%47) 14 kiz (%47) P
n (%) 16 erkek (%53) 16 erkek (%53)
Dominant Taraf 25 sag (%83,3) 29 sag (%96,7) 0.195°
n (%) 5 sol (%16,7) 1 sol (%3,3) ’
Yas (yil
s () 10,85+ 2,76 10,82 + 2,68 -004 58 0,965

(x £SS)
Boy Uzunlugu (cm)

138,4 + 15,7 145+ 17,39 1,54 58 0,128°
(x £SS)
Viicut Agirhigi (kg)

31,98 +10,14 39,68 + 13,38 -2,2 58  0,027*°
(x £SS)
VKI (kg/m?)

16,26 £ 2,13 18,31+ 3,11 -2,98 58  0,004*
(x£SS)

OHA: Orak Hiicre Anemisi

VKI: Viicut Kiitle Indeksi

X + SS: Ortalama + Standart sapma

3 Fisher Testi, ®: Bagimsiz Gruplar t Testi

Bagimsiz Gruplar t Testi igin t ve df degerleri verilmistir.
*p<0,05

4.2. Klinik Ozellikler

Hasta grubun poliklinik izlemleri sirasinda rutin olarak alinan hemogram degerleri
(hemoglobin, hematokrit, platelet, eritrosit, ortalama eritrosit hacmi, demir, 16kosit,
noétrofil, lenfosit, monosit, eozinofil ve bazofil), su ana kadar gecirmis oldugu vazookliizif

agr1 krizi sayis1 ve kan transfiizyonu sayis1 Cizelge 4.2°de gosterildi.
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Cizelge 4.2. Orak hiicre anemisi grubunun klinik 6zellikleri

OHA Grubu

KLINIiK OZELLIKLER (n:30) Normal Deger Aralig
(X £SS)

Hemoglobin (g/dL) 8,37 +1,22 12-16
Hematokrit (%) 24,23+ 0,38 35-49
Platelet (10%/uL) 377,36 + 221,62 100-300
Eritrosit (10%/uL) 2,66 + 0,06 3,5-5,2
Ortalama Eritrosit Hacmi (fL) 89,65+ 11,77 80-100
Demir (mg/dL) 64,67 + 28,69 50-120
Lokosit (10%/uL) 10,57 + 5,53 4-12
Nétrofil (10%/uL) 4,72 +0,48 2-8
Lenfosit (10%uL) 3,9+0,34 0,8-7
Monosit (10%/uL) 0,87 £ 0,54 0,12-1,2
Eozinofil (10%puL) 0,14 + 0,02 0,02-0,8
Bazofil (10%/uL) 0,05+ 0,01 0-0,1
Vazookliizif Agr1 Krizi Sayisi* 6,83 + 6,88 -
Kan Transflizyonu Sayis1™* 8,6 £ 6,77 -

*Dogumdan itibaren
X = SS: Ortalama + Standart sapma
pL: mikrolitre

4.3. Motor Performans Diizeyi ile Ilgili Bulgular

Gruplarmm BOT-2 KF genel puan ve alt bdliim puan degerleri Cizelge 4.3’te verildi. Iki
grup arasinda BOT-2 KF genel puaninda ve BOT-2 KF’yi olusturan alt boliimlerde fark
tespit edildi (p<0,05).
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Cizelge 4.3. Gruplarin BOT-2 KF genel puan ve alt bolim puan degerleri ve

karsilastirilmasi
L . OHA Grubu Kontrol Grubu
BOT-2 KF ALT BOLUMLERI t/Z df p
(n:30) (n:30)
BOT-2 KF Genel Puan (n:30) (n:28)
8,28 56 <0,001*
(X £SS) 55,77 + 8,92 72,07 + 5,83
Ince Motor Keskinlik Puani
) 11 (6-14) 13,5 (9-14) 2,77 - 0,005*P
(Ort (min.-maks.))
Ince Motor Integrasyon Puani
] 8 (2-10) 10 (5-10) -3,69 - <0,001*°
(Ort (min.-maks.))
El Becerisi Puani
4,57 + 1,52 6,6 +£1,59 506 58 <0,001*2
(X+SS)
Hareket Hiz1 ve Ceviklik Puant
] 6 (2-8) 8 (8-10) -5,43 - <0,001*®
(Ort (min.-maks.))
Bilateral Koordinasyon Puani
_ 7 (4-7) 7 (6-7) -3,22 - 0,001*>
(Ort (min.-maks.))
Denge Puant
) 8 (5-8) 8 (8-8) -288 - 0,002*>
(Ort (min.-maks.))
Ust Ekstremite Koordinasyonu
) 8 (2-12) 12 (4-12) -3,66 - <0,001*"
Puani (Ort (min.-maks.))
Kuvvet Puani
4,5 (1-9) 9 (3-14) 523 - <0,001*®

(Ort (min.-maks.))

BOT-2 KF: Bruininks-Oseretsky Motor Yeterlilik Testi-2 Kisa Form

X = SS: Ortalama + Standart sapma

Ort (min.-maks.): Ortanca (minimum-maksimum)

2 Bagimsiz Gruplar t Testi, > Mann-Whitney U Testi

Bagimsiz Gruplar t Testi i¢in t ve df degerleri, Mann-Whitney U Testi i¢in Z degeri verilmistir.
*p<0,05

Gruplarin BOT-2 KF test puan degerleri Cizelge 4.4’te verildi. iki grup arasinda “Ayaklar
ve Parmaklar ile Ritm Tutma-Aym Taraf ile Senkronize Olarak”, “Diiz Bir Cizgi Uzerinde
Yiiriime” ve “Bir Topu Diisiirme ve Yakalama-Her iki El ile” testleri disinda tiim testlerde

fark oldugu saptandi (p<0,05).
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Cizelge 4.4. Gruplarin BOT-2 KF test puan degerleri ve karsilagtirilmasi

OHA Grubu Kontrol Grubu
BOT-2 KF ALT TESTLERI (n:30) (n:30) z P
Ort (min.-maks.) ~ Ort (min.-maks.)
Biikiilen Egri Yollar Boyunca
7 (3-7) 7 (4-7) -2,05 0,041*
Cizgi Cizme Puani
Kagit Katlama
5(2-7) 7 (3-7) -2,51 0,012*
Puam
Bir Kare Seklini
5 (2-5) 5 (3-5) -3,13  0,002*2
Kopyalama Puani
Bir Yildiz Seklini
4 (0-5) 5 (0-5) -3,19  0,001*2
Kopyalama Puani
Bozuk Paralar1 Transfer
5 (1-7) 7 (3-9) -4,34 <0,001*
Etme Puani
Yerinde Ziplama-Ayni Taraf
) 3(0-3) 3(2-3) -3,21  0,002*2
Senkronize Olarak Puani
Ayaklar ve Parmaklar ile Ritm
Tutma-Ayn Taraf ile Senkronize 4 (3-4) 4 (4-4) -1 0,317
Olarak Puani
Diiz Bir Cizgi Uzerinde
4 (4-4) 4 (4-4) 0 1
Yiiriime Puani
Denge Tahtasinda Tek Ayak
- - - *a
Uzerinde Durma-Gézler Acik Puani 4 (1-4) 4 (4-4) 2,88 0,002
Tek Bacak Uzerinde
] 6 (2-8) 8 (8-10) -5,43 <0,001*
Sabit Ziplama Puani
Bir Topu Diigiirme ve Yakalama
, 5 (2-5) 5 (2-5) -1,48 0,211
-Her Iki El ile Puani
Bir Topu Siirme-Degisken
] 3,5(0-7) 7 (1-7) -3,68 <0,001*2
Eller ile Puani
Simav
2 (0-4) 4(1-9) -5,11 <0,001*2
Puani
Mekik
3(1-5) 5(2-7) -4,54  <0,001*2
Puanm

Ort (min.-maks.): Ortanca (minimum-maksimum)

& Mann-Whitney U Testi

Mann-Whitney U Testi i¢in Z degeri verilmistir.

*p<0,05
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Gruplarin dominant olan taraftaki ekstremite kas kuvvetleri Cizelge 4.5’te gosterildi.

Saglikli grubun dominant olan taraftaki ekstremite kas kuvvetleri OHA grubuna gore daha

fazla idi ve iki grup karsilagtirildiginda farkin anlamli oldugu bulundu (p<0,05).

Cizelge 4.5. Gruplarin dominant olan taraftaki ekstremite kas kuvveti degerleri ve

karsilastirilmasi
) OHA Grubu Kontrol Grubu
DOMINANT OLAN
(n:30) (n:30) t df p
TARAF KASLAR
(x + SS) (x £S8S)
Kalca fleksorleri (N n:26 n:28
i ) (n:26) (n:28) -7,41 42,15 <0,001*2
66,51 + 10,93 98,98 + 20,23
M. Gluteus maksimus (N) 69,76 + 17,02 94,67 + 18,97 5,35 58 <0,001*2
M. Gluteus medius (N) 61,82 + 12,35 82,52 + 16,34 5,53 54 <0,001*2
Hamstring kas grubu (N) 67,77 + 18,26 87,99 +2361 -3,71 54,55 <0,001*
M. Quadriceps femoris (N) 75,76 + 18,26 94,84 + 16,81 4,21 58 <0,001*2
M. Tibialis anterior (N) 56,68 + 13,25 75+£16,15 -4,8 58 <0,001*2
. (n:28) (n:28)
M. Gastrocnemius (N) 5,8 54 <0,001*2
68,42 + 14,25 88,93 + 12,13
M. Deltoideus
o 55,19+ 11,01 72,92 +£ 20,17 4,23 44,88 <0,001*2
(anterior lifleri) (N)
M. Deltoideus
o 52,9+12,15 71,98 +18,4 4,74 50,25 <0,001*2
(orta lifleri) (N)
Omuz eksternal
39,11 +7,32 54,05 + 12,77 556 46,19 <0,001*2
rotat6rleri (N)
M. Biceps brachii (N) 69,19 + 16,67 92,5+23,32 4,35 56 <0,001*2
M. Triceps brachii (N) 58,92 + 14,96 80,1 + 18,81 -4,81 58 <0,001*2
M. Ekstansor carpi radialis (n:27) (n:30)
57 47,48 <0,001*2
(N) 39,46 + 6,61 53,3+11,34

X + SS: Ortalama + Standart sapma

& Bagimsiz Gruplar t Testi

Bagimsiz Gruplar t Testi i¢in t ve df degerleri verilmistir.

*p<0,05
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Gruplarin dominant olmayan taraftaki ekstremite kas kuvvetleri Cizelge 4.6’da gosterildi.
Saglikli grubun dominant olmayan taraftaki ekstremite kas kuvvetleri OHA grubuna gore

daha fazla idi ve iki grup karsilastirildiginda farkin anlamli oldugu bulundu (p<0,05).

Cizelge 4.6. Gruplarin dominant olmayan taraftaki ekstremite kas kuvveti degerleri ve

karsilastirilmasi
. OHA Grubu Kontrol Grubu
DOMINANT OLMAYAN
(n:30) (n:30) t/iz df p
TARAF KASLAR
(X £ SS) (X £ SS)
(n:30) (n:26) 5,27 54 0,001*2
o . , <0,
Kalga fleksorleri (N) 65021301 85,21+ 15,67
M. Gluteus maksimus (N) (n:28) (n:30) 4,37 58  <0,001*P
67,67 + 16,77 91,53+ 22,45
M. Gluteus medius (N) 58,96 + 12,87 74,78 +15,5 4,3 58 <0,001*2
Hamstring kas
61,87 +13,78 81,95+20,39 4,44 51,07 <0,001*2
grubu (N)
M. Quadriceps
) 65,39 + 12,69 89,35+19,56 5,63 49,73 <0,001*2
femoris (N)
- . (n:29) (n:24) xa
M. Tibialis anterior (N) 5052 + 11,87 73.45+7.37 8,59 47,59 <0,001
. (n:25) (n:29) «a
M. Gastrocnemius (N) 65,15 + 8,07 83.94 + 11,64 6,78 52 <0,001
M. Deltoideus
o 53,9+ 12,56 70,37 +18,16 4,09 58 <0,001*2
(anterior lifleri) (N)
M. Deltoideus
o 49,6+1028  66,44+17,12 4,62 4751 <0,001*
(orta lifleri) (N)
Omuz eksternal (n:30) (n:29)
5,39 57 <0,001*2
rotatérleri (N) 38,93+8,71 52,95+ 11,15
(n:29) (n:30) 5,19 57 0,001*2
. .. ’ <0,
M. Biceps brachii (N) 60821502 84,49 + 19,63
M. Triceps brachii (N) 51,99 + 13,31 70,13+ 13,97 5,15 58 <0,001%
o (n:28) (n:30)
M. Ekstansor carpi radialis (N) 4,38 46,97 <0,001*2
38,79 +6,79 49,84 + 11,89

X + SS: Ortalama + Standart sapma

& Bagimsiz Gruplar t Testi

Bagimsiz Gruplar t Testi igin t ve df degerleri verilmistir.

*p<0,05
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Gruplarin dominant olan taraftaki maksimal el ve pinch kavrama kuvvetleri Cizelge 4.7’de
gosterildi. Saglikli grubun dominant olan taraftaki maksimal el ve pinch kavrama kuvveti
OHA grubuna gore daha fazla idi ve iki grup karsilastirildiginda farkin anlamli oldugu
saptandi (p<0,05).

Cizelge 4.7. Gruplarim dominant olan taraf maksimal el ve pinch kavrama kuvveti degerleri
ve karsilastirilmasi

OHA Grubu Kontrol Grubu

DOMINANT OLAN TARAF t/iz df p
(n:30) (n:30)
El Kavrama Kuvveti (kg)
] 7,17 (2-19) 13,67 (5-44) -3,9 - <0,001*P
(Ort (min.-maks.))
Lateral Pinch Kuvveti (kg)
y 2(1,17-3,17) 2,92 (2-5,08) -512 - <0,001*P
(Ort (min.-maks.))
Tip Pinch Kuvveti (k n:30 n:26
P (kg) (n:30) (n:26) 54 <0.001%
(X £SS) 1,99 + 0,48 2,74 + 0,45
Palmar Pinch Kuvveti (kg) (n:30) (n:29)

6,16 46,17 <0,001%*
(X £ SS) 2,62+ 0,58 3,88 + 0,94

X = SS: Ortalama + Standart sapma, Ort (min.-maks.): Ortanca (minimum-maksimum)
2 Bagimsiz Gruplar t Testi, > Mann-Whitney U Testi
Bagimsiz Gruplar t Testi i¢in t ve df degerleri, Mann-Whitney U Testi i¢in Z degeri verilmistir.
x|
p<0,05

Gruplarin dominant olmayan taraftaki maksimal el ve pinch kavrama kuvvetleri Cizelge
4.8’de gosterildi. Saglikli grubun dominant olmayan taraftaki maksimal el ve pinch
kavrama kuvveti OHA grubuna gore daha fazla idi ve iki grup karsilastirildiginda farkin

anlaml1 oldugu saptandi (p<0,05).
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Cizelge 4.8. Gruplarin dominant olmayan taraf maksimal el ve pinch kavrama kuvveti
degerleri ve karsilagtirilmasi

DOMINANT OLMAYAN OHA Grubu  Kontrol Grubu 7z of
TARAF (n:30) (n:30) P
El Kavrama Kuvveti (kg)
) 6 (1-20,33) 12,33 (4,67-39) -3,79 - <0,001*P
(Ort (min.-maks.))
Lateral Pinch Kuvveti (kg)
) 2 (1-3,42) 2,67 (2-5) -4,46 - <0,001*P
(Ort (min.-maks.))
Tip Pinch Kuvveti (k n:27 n:26
P (ko) (n:27) (n:26) 6,07 42,46 <0,001*2
(X £SS) 1,91 + 0,33 2,62 + 0,51
Palmar Pinch Kuvveti (kg) (n:29) (n:28)
513 44,32 <0,001*2
(X+SS) 2,48 + 0,55 3,5+0,9

X = SS: Ortalama + Standart sapma, Ort (min.-maks.): Ortanca (minimum-maksimum)
2 Bagimsiz Gruplar t Testi, > Mann-Whitney U Testi

Bagimsiz Gruplar t Testi i¢in t ve df degerleri, Mann-Whitney U Testi i¢in Z degeri verilmistir.
*
p<0,05

4.5. Denge, Alt Ekstremite Kas Kuvveti-Enduransi ve Agri ile Tlgili Bulgular

Gruplarin denge, alt ekstremite kas kuvveti-enduransi ve agr1 degerleri Cizelge 4.9°da verildi.
OHA grubunda SKYT siiresi daha fazla, 30 Saniye Otur-Kalk Testi tekrar sayisi daha diistik,
agr1 siddeti degeri daha yiiksekti ve iki grup arasinda fark oldugu saptandi (p<0,05).

Cizelge 4.9. Gruplarin denge, alt ekstremite kas kuvveti-enduransi, agri degerleri ve
karsilastiriimasi

OHA Grubu  Kontrol Grubu
TESTLER t/z  df p
(n:30) (n:30)

Siireli Kalk ve Yiirti Testi (sn)
(£ SS)
30 Saniye Otur-Kalk Testi

6,52 +0,77 5,14 +0,54 -8,05 58 <0,001*2

) 14 (11-17) 17 (13-22) -5,13 - <0,001*P
(tekrar sayis1) (Ort (min.-maks.))
Wong-Baker Yiiz Agr1 Skalasi
) 4 (0-8) 0 (0-2) -6,52 - <0,001*P
Puani-Giinliik (Ort (min.-maks.))
Wong-Baker Yiiz Agr1 Skalasi
8 (4-10) - - - -

Puani-Kriz (Ort (min.-maks.))

X + SS: Ortalama + Standart sapma

Ort (min.-maks.): Ortanca (minimum-maksimum)

a: Bagimsiz Gruplar t Testi, ®: Mann-Whitney U Testi, *p<0,05

Bagimsiz Gruplar t Testi igin t ve df degerleri, Mann-Whitney U Testi i¢in Z degeri verilmistir.
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5. TARTISMA

Bu c¢alisgma, OHA tanili ¢ocuklarin tipik gelisim gosteren yasitlarina goére motor
performans, kas kuvveti ve dengelerinin belirgin diizeyde etkilenmis oldugunu, agri
krizlerinin olmadig1 giinlerde de orta siddette agr1 deneyimlediklerini ortaya koymustur.
Bu calisma, OHA’da pediatrik fizyoterapi konusunu ele alan Tirkiye’deki ilk ¢aligmadir.
Pediatrik OHA’da dengenin degerlendirildigi ve motor performansin bircok boyutta ele

alindigi bilinen ilk ¢alisma olmasi ile literatiire katki saglayacagi diisiiniilmektedir.

Motor performans, motor performansi olusturan kuvvet, denge, ince motor beceriler, hiz ve
ceviklik gibi parametreler iizerinde yas faktorii dnemli bir etkendir. Aym1 zamanda bu
parametrelerde cinsiyetler arasinda goriilen farkliliklar yas ile iliskilidir. Kiz ve erkek
cocuklarda motor performans diizeylerinin yas ile iligkili bulundugu bir ¢calismada, 10 yas
grubunda kiz ¢ocuklar erkek cocuklardan daha iyi motor performans sergilerken, 14 yas
grubunda cinsiyetler arasinda motor performans agisindan herhangi bir fark gézlenmemis,
17 yas grubunda ise erkek cocuklar kiz ¢ocuklardan daha iyi motor performans sonuglari
elde etmislerdir [258]. Ilkokul dénemindeki ¢ocuklarda statik postiiral stabilitenin yas ve
cinsiyetten etkilendigi, erkek ¢ocuklarda kiz cocuklara gore daha fazla postiiral salinim
gozlendigi, dengenin yas ile birlikte gelistigi belirtilmistir. iki gérev igeren denge
aktivitelerinin yaklasik 9 yasinda, tek ayak iizerinde durma gibi daha karmasik denge
aktivitelerinin ise 10 yas iizeri ¢ocuklarda daha etkili bir sekilde yapilabildigi sonucuna
ulagilmistir [259]. Bu ¢alismada da ¢ocuklarda cinsiyete bagli olarak seyreden motor
gelisim siireci ve yas faktorii gz oniinde bulundurularak, OHA ve kontrol grubundaki her
bir ¢ocuk yas ve cinsiyet eslesmeli olacak sekilde karsilagtirilmistir. Bu yontem ile kas
kuvveti, motor performans ve denge gibi motor aktivitelerin degerlendirilmesinde yas ve
cinsiyet faktorlerinin etkisi elimine edilmeye c¢alisilmis, bdoylece OHA hastaliginin

etkisinin daha iyi degerlendirilmesi hedeflenmistir.

Orak Hiicre Anemisi tanili baz1 cocuklarda yasamin ilk yillarinda goriilen biiylime geriligi,
boy uzunluklarinin tipik gelisim gosteren ¢ocuklara gore ortalamanin altinda seyretmesine
neden olabilmektedir. Biiyiime geriliginin nedenlerinden birinin, biiyiime plagina zarar
veren, kartilaj bliylimesini yavaslatan, durduran ve kemikte kisalmaya neden olan vaskiiler
bozukluklar oldugu savunulmaktadir [260]. Bu hastalarda iskelet sisteminde gelisim

geriligi, devaminda gelen biiylime bozukluklari ve kemiklerdeki agisal deformiteler ile
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siklikla karsilasilmaktadir [70]. Ancak birgok hasta, biiyime siirecinin sonlarina dogru
normal diizeyde bir biiylime atagi gecirmektedir ve bu atak ile birlikte ortalama veya
ortalamanin {izerinde bir boy uzunluguna ulagmaktadir [260]. Rhodes ve arkadaslari,
preaddlesan donemdeki OHA hastalarinda biiylime paterninin saglikli yasitlarina gore daha
yavas oldugunu, boy, viicut agirligt ve kemik mineral dansitesinin gelismesinde bu
cocuklarin daha uzun bir siirece ihtiya¢ duyduklarin1 belirtmistir. Ayn1 zamanda biiylime
hizinin Hb konsantrasyonu ile pozitif yonde, harcanan toplam enerji ile negatif yonde
iligkili oldugu sonucuna ulagmiglardir [83]. Orak Hiicre Anemisi tanili gocuklar klinik
olarak stabil olsa da, inflamasyon ve oksidatif stres diizeylerindeki yiikselme sonucunda
istirahat enerji tiiketiminde artis goriildiigii distiniilmektedir [81]. Ayrica kronik anemi
nedeniyle kardiyak “outputun” daha yiiksek olmasi sonucunda, istirahat enerji tiiketimi
saglikli bireylere gore %10-20 oraninda daha fazla bulunmustur. Bu ¢ocuklarda ek olarak
niitrisyonel problemler de s6z konusudur. Bu nedenlerden dolayr OHA tanili ¢ocuklarda
biiytime geriliginin olustugu ifade edilmistir [261]. Al-Saqladi ve arkadaslari, OHA tanili
cocuklarda biiylime siirecinde goriilen problemlerin yetiskinlik donemini de etkiledigini
belirtmistir. Yetiskin hastalarda diisiik viicut agirligi, normalden daha kisa bir govde ve
daha uzun ekstremiteler, dar omuz ve kalca genisligi, gogiis anterior-posterior ¢apinda artis
tanimlamiglardir. Cocuklarda ise bu goriiniimden ziyade, beslenmenin zayif oldugu ve
viicut agirliklarinin ortalama degerlerden daha diisiik oldugu belirtilmistir [8]. Dougherty
ve arkadaglari, OHA tanili ¢ocuklarin boy uzunluklarini tipik gelisim gosteren ¢ocuklarla
benzer, viicut agirligi ve VKI’lerini ise daha diisiik bulmuslardir. Kol ¢evresi, triceps
skinfold kalinlig1, yagsiz viicut kiitlesi ve yag kiitlesinin OHA tanili ¢ocuklarda daha diisiik
diizeyde oldugunu tespit etmislerdir [175]. Bu ¢alismada da OHA grubu ile kontrol grubu
karsilastirildiginda boy uzunlugu agisindan iki grup arasinda fark gozlenmezken, viicut
agirhg ve VKI acisindan fark oldugu saptanmistir. Orak Hiicre Anemisi tanili ¢ocuklar
Klinik olarak stabil olsa da, viicuttaki siirekli inflamasyon ve doku hasari sonucunda
istirahat enerji tiiketiminde goriilen artig, vazookliizif krizler sonucunda dokularin
yeterince beslenememesi ve cocuklarin yasadigi niitrisyonel problemler gbz Oniinde

bulunduruldugunda, ¢calismamizin sonuglar literatiir ile uyumludur.

Orak Hiicre Anemisi tanili hastalarda inme veya gegici iskemik atak sonrasi denge
problemleri goriilebilmektedir [15]. Calismamiza, OHA nin denge lizerindeki etkisinin tam
olarak belirlenebilmesi i¢in ndrolojik olarak etkilenimi olmayan hastalar dahil edilmistir.

Cocuklarda prenatal ve perinatal donemde yasanan gesitli problemler, uzun dénemde
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birtakim motor, duysal ve kognitif etkilenimler olusturabilmektedir [235]. Bununla birlikte,
kronik sistemik hastaliklar normal gelisim siirecini etkileyebilmektedir. Hem OHA
grubuna hem kontrol grubuna dahil edilen ¢ocuklarda prenatal veya perinatal problemlerin
varligi, yalmzca OHA grubunda ise OHA disinda herhangi bir kronik sistemik hastaliga
sahip olmak diglama Kriteri olarak kabul edilmistir. Orak Hiicre Anemisi tanili ¢gocuklarda
klinik olarak stabil durumda dahi goriilen inflamasyon ve oksidatif stres [81] birgok
probleme neden olmaktadir. Bununla birlikte, goriilebilecek herhangi bir akut enfeksiyon
semptomlar1 daha da kotiilestirecegi ve OHA’nin kendine 06zgli semptomlarinin
degerlendirilmesine miidahale edecegi icin, akut enfeksiyon varligit OHA grubunda

dislama kriteri olarak kabul edilmistir.

Orak Hiicre Anemisi tanili hastalarin hemogram sonuglar1 incelendiginde hemoglobin ve
hematokrit degerlerinin diisiik, ortalama eritrosit hacminin normal seviyede oldugu
belirlenmistir [262]. Calismamizda da OHA tanili g¢ocuklarin hemogram degerleri
literatiirdeki gibi normalden diisiiktiir. Agr1 krizi gegiren hastalarda bu deger degisimlerine
ek olarak Iokosit hiicrelerinin sayisi artis gostermektedir [263]. Bu calismada OHA
grubunun 16kosit degerlerinde herhangi bir artis goriilmemesi ve normal degerlerinde
seyretmesi, OHA grubuna dahil edilen ¢ocuklarin klinik agidan stabil olduguna dair

gostergelerden biridir.

Vazookliizyon; akut agrili krizler ve organ etkilenimleri nedeniyle uzun dénemde birgok
komplikasyona neden olan, OHA’ya &zgii 6nemli bir semptomdur [41]. iki yil siiresince
hastaneye bagvuran OHA hastalarinin dahil edildigi bir ¢caligmada, hastalarin %42’sinde
hastaneye yatistaki en biiyiik nedenin agri krizleri oldugu belirtilmistir [264]. Kan
transfiizyonlar1, akut semptomlarin niikslinii 6nleyerek yasamin devamliligini saglamak
amaciyla bagvurulan 6nemli bir yontem olmasina ragmen, uzun dénemde bir¢ok riski ve
yan etkiyi beraberinde getirmektedir [16]. Cok sik frekanslarda gergeklestirilen kan
transfliizyonu sonucunda OHA tanili hastalarda goriilen 6nemli problemlerden birisi, doku
hasarinin ana nedeni oldugu bilinen demir birikimidir [265]. Hepatositler, 6n hipofiz veya
pankreas hiicrelerindeki demir birikimi, hiicresel islev bozukluguna ve nekroza yol
acabilen aktif oksijen tiirlerinin salinmasina neden olabilmektedir. Bu aktif oksijen tiirleri
molekiiler ve hiicresel hasarlara yol acabilmektedir [16]. Orak Hiicre Anemisi’nde
metabolik ve endokrin bozukluklarin patofizyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, bu

bozukluklarin tekrarli ve sik yapilan transfiizyon islemine bagli olarak meydana gelen
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demir yliklenmesinden, vazookliizyon sirasinda doku canliliginin bozulmasindan ve iskemi
sirasinda agiga ¢ikan inflamatuar mediatorlerden kaynaklandigi disiiniilmektedir [31, 78].
Orak Hiicre Anemisi hastalarinin gegirmis oldugu her bir agri krizinin ve kan
transfiizyonunun hastada olusturdugu akut yan etkiler ve uzun dénemde goriilen yasami
tehdit edici diizeydeki semptomlar géz Oniinde bulunduruldugunda; OHA hastalarinin
gecirmis olduklar1 vazookliizif agri krizi sayilariin ve insidansinin siklikla takip edilmesi,
kan transfiizyon sayisinin degerlendirilmesi ve klinik takibi biiylik 6nem arz etmektedir.
Bu calismada da OHA tanili hastalarin su ana kadar gecirmis oldugu agr1 krizi ve kan
transfiizyonu sayis1 tanimlayict deger olarak kaydedilmistir. Calismamizda ortalama
vazookliizif agr1 krizi sayisi 6,83 ve ortalama kan transfiizyonu sayis1 8,6 olarak tespit
edilmistir. Orak Hiicre Anemisi grubunun yas ortalamasmin 10,5 yas olmasi dikkate
alindiginda, OHA tanili ¢ocuklarin hastaligin semptomlarindan ve uygulanan tedavilerden
ne oranda etkilendikleri 6ngoriilebilmektedir. Bu nedenle, OHA tanili ¢ocuklarda bu

parametrelerin degerlendirilmesi ve takibi gereklidir.

Orak Hiicre Anemisi’nde eritrositlerde goriilen hasarlar ile kastaki kan dolasimi, kasin
oksijenlenmesi ve kapiller beslenmesi azalmaktadir [178, 194]. Kas metabolizmasinda
meydana gelen birtakim degisimler kas fonksiyonlarini etkilemektedir [194] ve kasin
istirahatteki enerji tiikketimi artmaktadir [179]. Kas kuvveti, kas volimii ve atrofisi ile
yakindan iliskili oldugu icin, kas atrofisi kas kuvvet bozukluklarinin en temel nedeni
olarak ele alinmaktadir [15]. Hizli yiiriimede, merdiven veya rampa ¢ikmada, agir fiziksel
aktivitelerde dispne goriilen bu hastalarda fonksiyonel kapasite negatif yonde
etkilenmektedir [266]. Hastanin fiziksel aktivitelerden uzaklasma egilimi kasta atrofiye,
kas kuvvetinde ve maksimal istemli kas kontraksiyonunda azalmaya, fonksiyonel
kapasitede kayiplara neden olmaktadir [14, 194]. Kronik agri, OHA hastalarinda fiziksel
inaktivitenin bir diger nedenidir. Agr ile birlikte hastanin sedanter yasama yodnelmesi
sonucunda kaslarin kullanim kapasitesinin azaldigi, bu durumun ilerleyen siiregte periferal
kas kuvvetinde yetersizlige ve azalmaya neden olabilecegi ifade edilmistir [267]. Ohara ve
arkadaslari, OHA hastalarinda kalga ve alt ekstremitelerde siirekli bir sekilde tekrar eden
agrinin fonksiyonel kapasitede bozulmaya neden oldugunu bildirmistir [268]. Bu
calismada OHA tanili gocuklar ile tipik gelisim gosteren cocuklarin ekstremite kas
kuvvetleri arasinda fark bulunmustur. Bu farki olusturan faktorlerden birinin, OHA
grubunda giinlik yasam aktiviteleri sirasinda dahi goriilebilen agri olabilecegi

diistiniilmektedir. Bu ¢ocuklarda agri nedeniyle fiziksel aktiviteden kag¢inildigi, kaslarin
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atrofiye ugramis olabilecegi, bu nedenle kas kuvvetinde genel bir azalma goézlendigi
diistiniilmektedir. Ayn1 zamanda bu ¢ocuklarda goriilen vazookliizif agr1 krizlerinin, kas
dokusunun yeterli derecede beslenememesine neden olabilecegi ve bunun kas
fonksiyonlarini etkileyebilecegi diistintilmiistiir. Yeterli derecede fonksiyon goremeyen kas
dokusunda zamanla kuvvet kaybi olusabilmektedir. Tiim bu nedenlerden dolayi, OHA
grubunda tipik gelisim gosteren yasitlarina gore kas kuvvetinde kayiplar meydana gelmis

olabilir.

Manuel kas testi, kas kuvvetinin degerlendirilmesinde gozlemciler i¢i ve gézlemciler arasi
giivenilir bir yontemdir [269]; ancak, 6zellikle hafif diizeyde kas kuvvet kaybi olan
kisilerde kuvvet kaybini belirlemede smurli bir sensitivite ve spesifisiteye sahiptir [270].
Cocuklarda kas kuvvetinin degerlendirilmesinde dijital el dinamometresi gibi sayisal bir
deger elde edilen kuvvet 6l¢iimleri, manuel kas testi gibi subjektif bir yontemden daha
giivenilir olarak bulunmustur [269]. Kas kuvveti 6l¢iimiinde izokinetik dinamometre altin
standart olarak kabul edilmesine ragmen, yetiskinlerin degerlendirilmesinde kullanilan
materyallerin karmasik olmasi ve cocuklarin antropometrik karakteristiklerine uyum
saglayabilmesi i¢in kapsamli adaptasyonlar gerektirdiginden dolayi, c¢ocuklarda kas
kuvveti 6l¢timiinde izokinetik dinamometre tercih edilmemektedir [271]. Gegerli, giivenilir
ve klinikte kullaniminin kolay olmasi yaninda objektif sonug elde edilen bir yontem olmasi
nedeniyle bu calismada ekstremitelerin maksimal kas kuvvetlerinin degerlendirilmesinde

dijital el dinamometresinden yararlanilmistir.

Orak Hiicre Anemisi tanili hastalarda kronik hemoliz sonucunda goriilen eritropoez ve
kardiyak is yiikiiniin artmasi ile enerji ihtiyacinda artis goriilmektedir. Bu nedenle OHA
tanili hastalarin bazal metabolizma hiz1 saglikli bireylere gore %20 daha yiiksektir. Artan
bazal metabolizma hizi bu hastalarda VKi’de azalmaya neden olmaktadir [272]. VKI
diistikliigii kas kuvvetinde azalmaya ve pulmoner fonksiyonlarda olumsuz etkilenime yol
acabilmektedir. Ohara ve arkadaslari, VKI ve el kavrama kuvveti arasinda pozitif yonde
iliski bulmugslardir [14]. Dougherty ve arkadaslari ise OHA tanili ¢ocuklarda maksimal el
kavrama kuvvetinin saglikli cocuklara kiyasla daha diigiik oldugunu; yagsiz viicut kiitlesi,
yag kiitlesi ve yas faktorlerinin dominant taraf elin kavrama kuvvetini etkiledigini
bildirmislerdir [175]. Bu c¢alismada da OHA grubunun VKi’si ve maksimal el kavrama
kuvveti kontrol grubuna gore daha diigiiktiir ve kontrol grubu ile karsilastirildiginda fark

anlamli bulunmustur. Orak Hiicre Anemisi grubunda maksimal el kavrama kuvvetindeki
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etkilenim nedenlerinden birinin de, literatiirde belirtildigi gibi VKI diisiikliigii olabilecegi
distiniilmistir. Bu sonug, ¢ocuklarin diizenli takipleri sirasinda detayli olarak
degerlendirilmeleri ve tedavinin bu degerlendirmelerin sonuglarma gore planlanmasi

acisindan faydali olacaktir.

Ust ekstremite dinamometrik kas kuvveti, el kavrama kuvveti ve fonksiyonel el becerisi
degerlendirmeleri arasinda yiiksek diizeyde iliski bulunmaktadir [273]. Kurillo ve
arkadaglar1 giinlik yasamda nesne kavrama gibi aktiviteler dikkate alindiginda, elin
fonksiyonel degerlendirmeleri sirasinda el kavrama kuvveti ile birlikte el becerisi
degerlendirmelerinin de yapilmasinin gerekliligini ifade etmistir [247]. EI kavrama kuvveti
ve pinch kuvveti, ¢cocukluk ¢agindaki pek ¢ok giinliik aktivitede 6nemli bir yere sahiptir.
Alaniz ve arkadaslarinin yapmis oldugu bir ¢aligmada el kavrama kuvveti, pinch kuvveti
ve c¢ocuklarin gerceklestirdigi fonksiyonel aktiviteler arasinda iligki bulunmustur [197].
Duman ve Subast ise el kavrama kuvveti ve pinch kuvvetinin, ince motor beceriler ve VKI
ile iliskili oldugunu tespit etmistir [274]. Bu nedenlerden dolay1, hem klinisyenler hem
arastirmacilar tarafindan birgok giinliik aktivitenin degerlendirilmesinde ve tedavisinde el
kavrama kuvveti ve pinch kuvveti degerlendirilerek, bu kuvvetlerin gelisimine odaklanan
tedavi yontemleri tercih edilmektedir [275]. Bu ¢alismada OHA grubundaki lateral, tip ve
palmar pinch kuvvetleri, kontrol grubuna gore daha diisiik bulunmustur. Orak Hiicre
Anemisi grubunda pinch kuvvetin daha az olmasmin bir nedeninin, hastaligin
patofizyolojisi nedeniyle parmak kaslarindaki defisitler olabilecegi diistiniilmektedir. Orak
Hiicre Anemisi grubunda hem maksimal el kavrama kuvvetinin hem pinch kuvvetinin tipik
gelisim  gosteren yasitlarina  gore az olmasinin el fonksiyonlarmi etkiledigi
diistiniilmektedir. Ayn1 zamanda bu ¢ocuklarda okul devamsizliginin yasitlarina gére daha
fazla oldugu disiiniildiigiinde, yaz1 yazma ve el becerisi gerektiren aktivitelerde
yasitlarindan daha basarisiz olma durumu s6z konusudur. Fonksiyonel aktiviteler ile kas
kuvveti arasindaki iligki g6z 6nilinde bulunduruldugunda, pinch kuvvetin OHA grubunda
az olmasi sonucunda BOT-2 KF bataryasindaki ince motor gelisimi degerlendiren test
puanlarinin negatif yonde etkilenmis olabilecegi diisiiniilmektedir. Orak Hiicre Anemisi
grubunda VKI’nin diisiik olmasi da, pinch kuvvetini etkileyen bir diger faktdr olarak

degerlendirilebilir.

Maksimal el kavrama kuvvetinin degerlendirilmesinde bir¢ok ¢alismada hidrolik el

dinamometresi kullanilmigtir [14, 175, 273]. Pinch kuvvet o6l¢iimiinde ise pinchmetre
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gegerli ve giivenilir bir cihaz olarak bilinmektedir [200]. Bu nedenle bu c¢alismada
maksimal el kavrama kuvveti ve pinch kuvvetin degerlendirilmesinde sirasiyla hidrolik el

dinamometresi ve pinchmetre tercih edilmistir.

Orak Hiicre Anemisi’nde denge ile ilgili olarak literatirde yalnizca bir caligmaya
rastlanmistir. Norolojik olarak herhangi bir etkilenimi olmayan yetiskin OHA hastalarinda
yapilan bu c¢alismada, hastalarin statik denge kontroliinde, Ozellikle mediolateral
salimimlarinda etkilenim oldugu tespit edilmistir. Orak Hiicre Anemisi hastalarinda kalga,
pelvis ve ayak bilegi eklemlerinde goriilen problemler nedeniyle anteroposterior ve
mediolateral yonde etkilenim oldugu, bu etkilenimin ise diisiik seviyede hemoglobin,
periferal kas disfonksiyonu, el kavrama kuvveti, solunum kas kuvveti ve postiir ile iligkili
oldugu belirtilmistir. Yazarlar, 6zellikle denge kontrolii ve kas kuvveti arasinda yiiksek
diizeyde bir iliski oldugunu ifade etmislerdir [15]. Alt ekstremite kas kuvvetinin denge
kontrolii tizerindeki etkisinin daha belirgin oldugu, ancak el kavrama kuvvetinin de tim
viicudun kuvvetinin ve fonksiyonelliginin bir gostergesi oldugu ifade edilmistir [270]. Bu
calismada OHA grubunda denge fonksiyonunda etkilenim oldugu tespit edilmistir. Bu
etkilenimin alt ekstremite kas kuvvetinde azalmanin etkisi ile gerceklesmis olabilecegi
diigiiniilmektedir. Literatiir incelendiginde Duchenne Muskuler Distrofi hastaligina sahip
cocuklarda kalga ekstansorleri ve ayak bilegi dorsifleksorlerinde meydana gelen kuvvet
kaybi ile ambulasyon kaybi arasinda yiiksek diizeyde iligki oldugu bildirilmistir [276]. Bu
caligmada dengenin degerlendirilmesinde kullanilan Siireli Kalk ve Yiirii Testi, testi
olusturan oturma, ayaga kalkma ve yiirlime gibi fonksiyonlarin degerlendirilmesini
sagladig1 i¢in ayn1 zamanda fonksiyonel mobiliteyi de degerlendiren bir testtir [252]. Test
icerigindeki fonksiyonlarin tipik gelisim gdsteren ¢ocuklar ile esit siirelerde yapilabilmesi
icin, OHA grubundaki c¢ocuklarda fonksiyonlar1 gerceklestirebilecek yeterli diizeyde alt
ekstremite kas kuvvetine ihtiyag vardir. Ancak, OHA grubunda alt ekstremite kas kuvveti
azalmistir. Aynm1 zamanda dinamik denge, kas kuvvet kayiplarindan ciddi derecede
etkilenebilmektedir. Bu ¢ocuklarin SKYT’yi tamamlama siiresinin daha fazla olmasinda

kas kuvvetindeki azalmanin etkisi olabilecegi diistiniilmiistiir.

Orak Hiicre Anemisi tanili hastalarda kas sisteminin etkilenimine bagli olarak, kas kuvveti
ile birlikte kas enduransi da etkilenmektedir [183, 187]. Silva ve arkadaslari OHA
hastalarinda uygulanacak bir endurans egitiminin, denge kontroliiniin gelisiminde etkili

olabilecek bir yontem oldugunu 6ne siirmiislerdir [15]. Calismamizda alt ekstremite kas
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kuvveti ve enduransinmi bir arada degerlendiren 30 Saniye Otur-Kalk Testi’nde OHA
grubunun tekrar sayisi kontrol grubuna gére daha az bulunmustur. Orak Hiicre Anemisi
grubunun bu testte daha basarisiz olmasinin nedeninin, alt ekstremite kas kuvveti ve denge

fonksiyonlarindaki azalma olabilecegi diistiniilmiistir.

Orak Hiicre Anemisi’nde goriilen vazookliizif krizler, hastaliin en fazla goriilen
semptomu olan akut agriya neden olmaktadir [53]. Eritrositlerin dolasimdaki
obstriiksiyonu sonucunda meydana gelen iskemik hasarlar ile Ozellikle kas-iskelet
sisteminde agr1 ve fonksiyonel limitasyonlar goriilmektedir [31]. Yapilan caligmalarda
siklikla agr1 deneyimleyen OHA tanili ¢ocuklarin ve annelerinin anksiyete ve depresyona
daha egilimli olduklari, ¢ocuklarin agrilar1 nedeniyle fiziksel aktiviteden kagindiklar1 ve
sonug olarak fonksiyonel beceri diizeylerinde azalma goriildiigii ifade edilmistir [191-193].
Depresyon, agrinin algilanma diizeyi ve agri esiginin azalmasina, agrinin daha karmasik
hale gelmesine ve ¢ocugun agri ile basa ¢ikamamasina neden olabilmektedir. Agri, OHA
tanili ¢ocuklarda konsantrasyon ve motivasyon yetene8ini azaltarak okul basarisini
olumsuz yonde etkileyebilmektedir. Kullanilan farmakolojik tedavi ydntemleri gocugun
uyusuk ve letarjik olmasina, alert olma diizeyinin azalmasina neden olabilmektedir [11,
125]. Tuijn ve arkadaglari, OHA tanili hastalarda agrinin yalnizca akut krizlerin
gergeklestigi anda degil; giinliik yasam igerisinde de sirt, goglis ve kol bolgesinde var
oldugunu belirtmistir [277]. Yetiskin hastalarda yapilan bir ¢aligmada, hastalardan agri
giinliigii tutmalar1 istenmistir. Hastalarin yarisindan fazlasi giinliiklerine, giinlerinin
yarisindan ¢ogunu agr1 ve agrili krizler yasayarak gecirdigini kaydetmistir. Hastalarin
yaklagik olarak 1/3’inin her giin agr1 raporladigi, yaklasik %15’inin nadir olarak ve belli
donemlerde agr1 ile karsi karsiya oldugu tespit edilmistir. Hastalarin giin igerisindeki
agrilart orta diizeyde iken, agr1 krizi gecirdikleri veya hastaneye basvurduklari giinlerde
agr1 siddetleri diger giinlere gore daha fazla kaydedilmistir. Bir krize bagli olarak
gelismeyen agrili glin sayisinin ise, kriz ile bildirilen agrili giin sayisinin 10 kat1 kadar
fazla oldugu ifade edilmistir [212]. Cocuklarda goriilen sonuglar da yetiskinler ile
benzerlik gostermistir. Cocuklar agr1 siddetlerinin orta diizeyde oldugunu ifade etmislerdir.
Fiziksel aktivite diizeylerinin diisiik oldugu giinlerde agr siiresinin ve yogunlugunun arttigi
tespit edilmistir. Giin i¢inde sergilenen diisiik seviyede fiziksel aktivitenin, ertesi giin daha
uzun siireli ve daha yogun siddette bir agriya neden oldugu ifade edilmistir. Agr1 siiresinin
ve yogunlugunun daha az olmasi ertesi giin sergilenen fiziksel aktivitenin daha yliksek

seviyede yapilmasi saglamistir [278]. Bu ¢alismada OHA grubunun hem giinliik yasam
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igerisinde hem krizler sirasinda agr1 problemleri yasadigi ve agri siddetinin literatiir ile
uyumlu oldugu tespit edilmistir. Orak Hiicre Anemisi grubunda fiziksel aktivite ile iliskili
olan denge, motor performans, kas kuvveti ve kas enduransi degerlerinin diisiik olmasinda

agrinin etkisi oldugu diistintilmektedir.

Agn subjektif bir deneyimdir. Cocugun agr1 deneyimini tam olarak ifade edebilmesi i¢in
iletisim diizeyinin uygun olmasit ve belirli bir gelisim diizeyine erismis olmasi
gerekmektedir. Ozellikle kiigiik yas grubundaki ¢ocuklarda yapilan agri degerlendirmesi
dogru sonuglar vermeyebilir. Bu nedenle, ¢ocuklara uygun degerlendirme ydntemleri
belirlemek 6nemlidir. Cocuklarda agrinin degerlendirilmesinde genellikle altin standart
yontemler olarak kabul edilen, kisinin beyanina dayali yontemler tercih edilmektedir [279].
Hem c¢ocuklar hem ebeveynleri tarafindan uygulama kolayligi nedeniyle siklikla tercih
edilen Wong-Baker Yiiz Agr Skalasi, ¢ocuklarda agri siddetinin degerlendirilmesinde
kullanilan kisisel beyana dayali yontemlerden biridir [255, 256]. Garra ve arkadaslari
Wong-Baker Yiiz Agr1 Skalasi’nin, okul ¢agindaki ¢ocuklarda ve adolesanlarda uygulanan
tedavinin agr iizerindeki etkisini degerlendirmede gecerli bir 6l¢ek oldugunu ifade etmistir
[280]. Bu nedenle ¢alismamizda da ¢ocuklarda agr1 siddetinin degerlendirilmesinde gegerli
ve giivenilir, klinikte kullanimi kolay ve g¢ocuklar tarafindan anlasilir bir yontem olan
Wong-Baker Yiiz Agri Skalast kullanilmistir. Degerlendirme sirasinda OHA tanili
cocuklar da pratik bir sekilde skalay1 yanitlayabilmislerdir.

Motor performans diizeyi ve fiziksel aktivite birbiri ile baglantili iki kavramdir. Yapilan
caligmalarda fiziksel aktivite diizeyi iyi olan ¢ocuklarin motor performans diizeylerinin
yiiksek oldugu [281], motor performans diizeyi diisiik olan ve motor yetenekler agisindan
daha zayif olan g¢ocuklarin fiziksel inaktiviteye egilimli olduklari belirtilmistir [282].
Gilinliik yasamda ve bos zamanlarinda daha aktif olan ¢ocuklarin kaba motor gelisimleri
normal diizeyde iken, sedanter ¢cocuklarda kaba motor gelisim diizeyi diisiik bulunmustur
[283]. Fiziksel inaktivitenin azalan kas kuvveti ile iliskisi goz 6niinde bulunduruldugunda,
OHA grubunda motor performans diizeyinin kontrol grubuna gore diisiik bulunmasinin

nedenlerinden birisinin azalmig kas kuvveti oldugu diistiniilmiistiir.

Ince motor beceriler kiigiik kaslarin kontroliinii, el-gdz koordinasyonunu ve yiiksek
derecede hassasiyet gerektiren aktivitelerin sergilenmesini saglayan becerilerdir [284]. El

kaslarinin kuvveti, el kavrama ve pinch kuvveti, kas tonusu, eklem hareket agikligi ve
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koordinasyon gibi parametreler ince motor performansi etkilemektedir [168]. Bu ¢alismada
OHA grubunda hem kas kuvvetlerinde hem BOT-2 KF koordinasyon testlerinde kontrol
grubuna gore etkilenim goriilmesi, BOT-2 KF alt testlerinden ince motor keskinlik ve ince

motor integrasyonda basarisizliga yol agmis olabilir.

Tekrarli basit hareketlerin ve bu hareketlerin tekrar sikliginin kortikospinal yolaklarin
miyelinizasyonu ile iliskili oldugu diistiniilmektedir [285]. Balc1 ve arkadaslari, OHA tanili
hastalarda kortikospinal yolaklarin lif sayisinda bilateral olarak 6nemli 6lgiide azalma
oldugunu ifade etmistir [286]. BOT-2 KF koordinasyon alt testlerinde, OHA grubunun
kontrol grubuna gore daha zayif performans sergilemesinin nedenlerinden birinin bu etken
olabilecegi diisiiniilmiistiir. Ancak, “Ayaklar ve Parmaklar ile Ritm Tutma-Ayn1 Taraf ile
Senkronize Olarak” ve “Bir Topu Diisiirme ve Yakalama-Her Iki El ile” testlerinde iki
grup arasinda fark bulunmamistir. Cocugun daha statik oldugu ve agirlik merkezinin yer
degistirmedigi durumlarda koordinasyonunu daha 1iyi saglayabildigi, daha dinamik
aktivitelerde ise koordinasyonu saglayabilecek yeterli kas kuvveti bulunmadigr ve

hareketin tekrar sikligini tolere edemedigi diisiiniilmiistiir.

Bas parmak, isaret parmak ve orta parmagin iirettigi kuvvet anlamina gelen dinamik tripod
tutusu, yazi yazma ve ¢izim yapma gibi giinliik yasam aktivitelerinin performansinda
gereklidir. Bu aktivitelerin kalitesi, pinch kas kuvvetinin yeterli diizeyde olup olmadigini
gosteren faktorlerden biridir [287]. Orak Hiicre Anemisi tanili ¢ocuklarda tipik gelisim
gosteren ¢ocuklara gore, basit bir seklin ¢iziminde dahi seklin orjinalinden daha fazla
sapma gozlenmektedir. Bu cocuklarda basit ve karmasik fonksiyonlarda azalma ve
defisitler s6z konusudur. Gozle goriilebilir herhangi bir norolojik defisiti olmayan OHA
tanili ¢ocuklarda yaz1 yazma ve ¢izim yapma aktivitelerinin degerlendirildigi ¢aligmada,
OHA tanili cocuklarin saglikli yasitlarina goére daha basarisiz olduklari, ince motor
fonksiyonlarin gerceklestirilmesinde daha kotii performans sergiledikleri sonucuna
ulagilmistir. Ayni zamanda en Onemli limitasyon, sergiledikleri aktivitenin hiz
parametresinde tespit edilmistir [285]. Bu calismada OHA grubunda pinch kuvvette
goriilen azalmanin, gesitli ¢izimleri, kagit katlamalarint ve bozuk paralarin elden ele
transferini igeren BOT-2 KF ince motor keskinlik, ince motor integrasyon ve el becerisi
testlerindeki performansi etkiledigi diisiiniilmektedir. Literatiirde belirtilen dinamik tripod
tutusu ile palmar pinch kuvvetin degerlendirme pozisyonu birbirine benzerlik

gostermektedir. Ozellikle palmar pinch kuvvetindeki azalma, ¢izim aktivitesinin
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sergilendigi motor performans testlerindeki basarisizligin bir nedeni olabilir. Tip pinch ve
lateral pinch kuvvetlerinin degerlendirme pozisyonu ise, BOT-2 KF el becerisi testi olan
bozuk paralar1 transfer etme testinde paralarin tutus pozisyonu ile benzerlik
gostermektedir. Tip pinch ve lateral pinch kuvvetlerindeki azalma, BOT-2 KF el becerisi
testindeki performansta basarisizliga yol agmis olabilir. Ayn1 zamanda, bozuk paralari
transfer etme testi gergeklestirilirken ¢ocuklar belirli bir siireye kars1 ve belirli bir hizda
performans sergilemistir. Literatlirde belirtildigi gibi, OHA grubunun bu testte kontrol

grubuna gore basarisiz olmasinin bir diger nedeni de hiz faktorii olabilir.

Fonksiyonel motor performans ve kas kuvvetinin degerlendirildigi c¢aligsmalarda iki
parametre arasinda iliski bulunmustur [276, 288, 289]. Wang ve Chen saglikli ¢ocuklarda
yapmis oldugu calismada, alt ekstremite kas kuvveti ve fonksiyonel denge testleri arasinda
iliski tespit etmistir [288]. Diz fleksiyon-ekstansiyon kas kuvveti ve motor fonksiyon
arasinda iliski tespit edilen bir baska calismada ise, diz ekstansiyon kuvvetinin en iyi
belirteglerinin 10 metre yiiriime, yerden yiikselme ve 6 basamak ¢ikma aktivite testleri
oldugu belirtilmistir [289]. Bu ¢alismada denge, SKYT’nin yani sira BOT-2 KF denge
testleri ile de degerlendirilmistir. Hem SKYT hem BOT-2 KF denge alt testleri gibi
fonksiyonel gorevler iceren testlerde OHA grubunun kontrol grubuna gore daha basarisiz
olmasinin nedeni, normalden daha diistik alt ekstremite kas kuvveti ve enduransina sahip
olmalar1 olabilir. Ancak, iki grup arasinda “Cizgi Boyunca Yiirlime” testinde fark
bulunmazken, “Denge Tahtasinda Tek Ayak Uzerinde Durma-Gézler Agik” testinde fark
bulunmustur. Denge tahtas1 kullanilarak destek ylizeyinin daraltilmasi sonucunda, OHA
tanili ¢ocugun bu daralmay1 tolere edebilecek yeterli alt ekstremite kas kuvvetine sahip
olmamasi, Cizgi Boyunca Yliriime testinin daha statik bir denge testi olmas1 ve SKYT nin

dinamik dengeyi degerlendirmesi bu sonuglar1 ortaya koymus olabilir.

Moheeb ve arkadaslari, OHA tanili ¢ocuklarda vertikal ziplamada patlayici gii¢ agisindan
onemli derece etkilenim belirlemislerdir [176]. Dougherty ve arkadaslar1 ise OHA tanili
cocuklarda vertikal squat ziplama sirasindaki maksimal kuvvetin, tipik gelisim gosteren
yasitlarina gore daha disiik oldugunu belirlemislerdir [156]. Bu ¢alismada OHA grubu,
BOT-2 KF Hiz ve Ceviklik alt béliimiinden Tek Bacak Uzerinde Sabit Ziplama testinde
kontrol grubuna kiyasla daha zayif performans sergilemistir. Bunun nedeninin OHA tanili

cocuklarda alt ekstremite kas kuvvetindeki etkilenim oldugu diisiiniilmiistiir.
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Cinsiyet faktorii adolesan ve geng¢ yetiskinlik doneminde farklt motor yeteneklerin
gelisiminde etken olabilmektedir. Bu nedenle uygulanan degerlendirme testlerinde kas
kuvveti gibi cinsiyete bagli olan parametrelerin, her cinsiyet ic¢in farkli yontemlerle
degerlendirilmesi gerektigi savunulmustur [290]. BOT-2 KF kuvvet alt testlerinden Sinav
testinde kiz ve erkek cocuklar i¢in degerlendirme pozisyonlarinin farkli olmasinin,
cocuklarin motor performans dilizeyini daha kaliteli bir sekilde degerlendirebilecegi
diistiniilmiistiir. Siav ve Mekik testlerinde OHA grubunun kontrol grubuna gore daha
diisiik bir performans sergilemesinin nedeni, OHA grubunda kas kuvvetinin etkilenimine
bagl olarak agiklanabilir. Ayn1 zamanda bu iki test belirli bir siire ve hiza kars1 gosterilen
performansa dayali oldugu i¢in, kas enduransindaki etkilenim de bu test sonuglar lizerinde

etkili olabilir.

Orak Hiicre Anemisi tanili hastalarda erken tan1 ve fizyoterapinin, hastada 6ziire neden
olabilecek onemli sekellerin onlenmesinde etkili oldugu disiiniilmektedir [291]. Kas-
iskelet sistemi ve norolojik etkilenimlerin denge tizerindeki giiglii etkileri goz Oniinde
bulundurularak, bu konuda fizyoterapi ve rehabilitasyon miidahalelerin en erken donemde
baglatilmas1 gerektigi bildirilmistir [15]. Calismamizin sonucunda OHA tanili ¢ocuklarda
motor performans diizeyi, kas kuvveti, denge ve agr1 parametrelerinde olumsuz yoénde
etkilenimler goriilmiistiir. Bu ¢ocuklarin erken tani, erken dénemde miidahale, diizenli
takip ve fizyoterapi acisindan degerlendirilerek gerekli rehabilitasyon protokollerinin bu

degerlendirmelere dayali olarak olusturulmasi 6nem arz etmektedir.

Limitasyonlar

(Calismamizda daha detayli degerlendirme yontemleri kullanilabilirdi; ancak, ¢ocuklarin
hastaliklar1 nedeniyle ¢ok ¢abuk yorulabildigi ve kan degerlerinde tipik gelisim gosteren
cocuklara gore daha ani degisimler olusabildigi icin, klinikte pratik olarak kullanilan
yontemler tercih edildi. Hastane kosullar1 ve arag-gereglere erisim nedeniyle klinikte rutin
olarak kullanilan testler tercih edildi. Ileriki ¢aligmalarda giinliik yasam aktiviteleri, katilim
ve yorgunluk gibi parametreler de degerlendirilerek OHA tanili ¢ocuklara daha biitiinciil

bir bakis agisinin saglanabilecegi diistiniilmektedir.
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6. SONUC VE ONERILER

Bu ¢aligma, OHA tanil1 pediatrik hastalarin fizyoterapi ve rehabilitasyon agisindan detayli
olarak degerlendirildigi Tiirkiye’deki ilk ¢alismadir. Bu yoniiyle, OHA tanili ¢ocuklarda
uygulanabilecek degerlendirme yontemlerine, fizyoterapi ve rehabilitasyon miidahalelerine

yon verecegi diisiniilmektedir.
Orak Hiicre Anemisi tanili gocuklarda;

e Motor performans puani, tipik gelisim gosteren yasitlarina gore daha diisiik
bulunmustur. Motor performanst olusturan ince motor keskinlik, ince motor
integrasyon, el becerisi, koordinasyon, denge, hiz-¢eviklik ve kuvvet parametrelerinin
her birinde iki grup arasinda fark tespit edilmistir. Etkilenen bu parametrelerin
fizyoterapi acisindan detayl bir sekilde degerlendirilmesi ve erken donemde gerekli
rehabilitasyon miidahalelerinin bu degerlendirmelere gore planlanmasi ile, ¢ocugun
gelisim siirecine olumlu yonde katkida bulunulacag: diisiiniilmektedir.

e Hem st hem alt ekstremitede fonksiyonel hareketlerin agiga ¢ikmasini saglayan major
kaslarda kuvvet kaybi oldugu tespit edilmistir. Cocuklarin hastalik siirecinde hareket
etmekten kagindiklar1 ve fiziksel inaktivitenin kas kuvvetinde azalmaya neden oldugu
diistintildiiglinde, bu ¢ocuklarin motor fonksiyonlar agisindan hematolojik hastaliklar
konusunda egitimi olan bir fizyoterapist tarafindan detayli olarak degerlendirilmesi
gerekmektedir.

e Maksimal el kavrama kuvveti ve pinch kavrama kuvveti kontrol grubuna goére daha
diisik bulunmustur. Cocuklarin giinliik yasamlarinda ve okul aktivitelerinde en ¢ok
sergiledikleri yazi yazma ve ¢izim yapma gibi aktivitelerin performansi, maksimal el
kavrama kuvveti ve pinch kavrama kuvveti ile iliskilidir. Bu kuvvetlerin
degerlendirilmesinin, ¢ocuklarin ince motor becerileri ve akademik basarilarina olumlu
yonde katki saglayabilecek stratejilerin gelistirilmesinde ve tedavilerin planlanmasinda
rol oynayacag diisiiniilmektedir.

e Klinik bulgularinin stabil seyrettigi donemde orta diizeyde, kriz donemlerinde ise
siddetli diizeyde agr1 oldugu tespit edilmistir. Agri, cocuklarin giin igerisinde daha az
aktif olmasina, oyun ve egzersizden kaginmasina neden olan bir faktdrdiir. Bu durum

kas kuvvetinde ve motor performans parametrelerinde etkilenime neden olabilmektedir.
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Bu nedenle bu ¢ocuklarda agrinin degerlendirilmesi, agrinin yonetimi ve agr1 giinliikleri
tutulmasi gibi yaklagimlar ile agr1 progresyonunun kontroliine katki saglanabilir.

e Degerlendirmeler sirasinda dinlenme araliklar1 verilmesi, OHA tanili ¢ocuklarda
yorgunluk baglangic siiresinin  gecikmesini saglamis ve testleri kolaylikla
yapabilmislerdir. Bu ¢ocuklarda degerlendirmeler yapilirken, yorgunluk faktori goz
ontinde bulundurulmalidir.

e Pinch kuvvetin degerlendirilmesinde 6zellikle 6 yasindaki ¢ocuklarda testin
anlasilabilmesi agisindan birtakim zorluklar yasanmistir. Bu nedenle, bu yas grubundaki

cocuklarda oyun igerikli ve daha fonksiyonel degerlendirme yontemleri tercih edilebilir.

Bu calismadan elde edilen sonuclara bakildiginda, OHA tanili ¢ocuklarin erken dénemde
fizyoterapi acisindan degerlendirilmesi ve rutin olarak takip edilmesi, motor fonksiyonlarin
gelisim siirecini destekleyecektir. Bu alanda heniiz zayif olan literatiiriin diizenli klinik
takipler ile desteklenmesi, ileride yapilacak olan ¢ok yonlii calismalara kaynak olacaktir.
Cocuk hematoloji boliimlerine bu alanda yetismis, yeterli donanima, bilgi ve deneyime

sahip olan fizyoterapistlerin istihdam edilmesi bu takiplerin yapilmasini kolaylastiracaktir.
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HATAY MKU

TAYFUR ATA SOKMEN TIP FAKULTESI
KLINIK ARASTIRMALAR ETIK KURULU KARAR FORMU

ARASTIRMANIN ACIK ADI

Orak

hiicre anemili gocuklarda motor performans diizeyi, kas kuvveti,

denge ve agrinin degerlendirilmesi
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EK-1. (devam) Etik Kurul Karar Formu

HATAY MKU

TAYFUR ATA SOKMEN TIP FAKULTESI
KLINIK ARASTIRMALAR ETIK KURULU KARAR FORMU

ARASTIRMANIN AGIK ADI Orak hiicre anemili ¢ocuklarda motor performans diizeyi, kas kuvveti,
denge ve agrinin degerlendirilmesi
ARASTIRMANIN PROTOKOL KODU 2019/94
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ARASTIRMANIN ACIK ADI

Orak hiicre anemili ¢ocuklarda motor performans diizeyi, kas kuvveti,

denge ve agrimin degerlendirilmesi
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EK-2. Bilgilendirilmis Goniillii Olur Formu

T.C.
MUSTAFA KEMAL UNiVERSITESi
KLiNiK ARASTIRMALAR ETiK KURULU

BIiLGILENDIRILMi$ GONULLU OLUR FORMU (Hasta grubu-Ebeveyn)

Arastirma Projesinin Adi: Orak Hiicre Anemili Cocuklarda Motor Performans Diizeyi, Kas Kuvveti, Denge ve Agrinin

Degerlendirilmesi

Sorumlu Arastiricinin Adr: Dr. Ogr. Uyesi Cigdem EL
Diger Arastiricilarin Adi: Ars. Gor. Yagmur CAM, Dog. Dr. Tlke KESER

Degerli Veli,
Benim adim Dr. Cigdem EL, ¢ocugunuzun su andaki hastalig: ile ilgili olarak; ‘Orak Hiicre Anemili Cocuklarda Motor
Performans Duzeyi, Kas Kuvveti, Denge ve Agrinin Degerlendirilmesi” konusunda bir aragtirma yapiyoruz. Amacimiz, bu
hastaligin ¢ocuklarda motor performans, kas kuvveti, denge ve agri tizerinde herhangi bir etki olusturup olusturmadigim

belirleyebilmektir.

Bu ¢alismada gocugunuzdan bir miktar kan alinacak, ardindan motor performans diizeyi, denge, kas kuvveti ve
agn duzeyi ile ilgili bazi testler uygulanacaktir. Motor performans testinde gocugunuzun el becerileri, geometrik sekilleri
cizebilme yetenegi, giinlik yasamdaki hareketlerinin hiz ve kuvveti degerlendirilecek, ardindan bir cihaz ile kol ve
bacagindaki kaslarin kuvvetine bakilacak, bir yiirtiyts testi ile dengesi degerlendirilecek ve ytiz ifadeleri igeren bir skala
ile agn seviyesine bakilacaktir. Bu islemler sirasinda ¢ocuga digardan herhangi bir ilag yapilmayacak ve aci verici
herhangi bir iglem uygulanmayacaktir.

Caligmaya katilmakla parasal yik altina girmeyeceksiniz ve size de herhangi bir édeme yapilmayacaktir.
Cocugunuzun bu ¢aligmada yer alip almamas: tamamen size ve ¢ocugunuza baglidir. Eger katilmasina izin verirseniz bu
yazili bilgilendirilmis olur formu imzalanmak i¢in size verilecektir. Su anda bu formu imzalasaniz bile istediginiz herhangi
bir zamanda ¢ocugunuzu galigmadan gekebilirsiniz.

Calisma doktorunuz g¢ocugunuz ile ilgili kisisel bilgileri, aragtirmay1 ve istatiksel analizleri yurttmek igin
kullanacaktir. Caligmamin sonunda, bu bilgiler hakkinda bilgi istemeye hakkimz vardwr. Calisma sonuglari galisma
bitiminde tibbi literattirde yayinlanabilecektir ancak ¢ocugunuzun kimligi agiklanmayacaktir.

Akliniza gimdi gelen veya daha sonra gelecek sorulari bana sorabilirsiniz. Telefon numaram ve adresim agagida
yaziyor. Bu aragtirmaya ¢ocugunuzun katilmasini kabul ediyorsaniz litfen agagiya adinizi ve soyadimzi yazarak imzanizi
atiniz. Daha sonra bu formun bir kopyast size verilecektir.

(Katilimci cocugun ebeveyninin beyani)

MKU Cocuk Saghg: ve Hastaliklar1 Anabilim dalinda, Dr. Cigdem EL tarafindan tibbi bir arastirma yapilacag
belirtilerek bu aragtirma ile ilgili yukaridaki bilgiler bana aktarildi ve ilgili metni okudum.

Cocugumun aragtirmaya katilmasi konusunda zorlayici bir davranigla kargilagmig degilim. Eger ¢ocugumun
caligmaya katilmasini reddedersem, bu durumun ¢ocugumun tibbi bakimina ve hekim ile olan iligkime herhangi bir zarar
getirmeyecegini de biliyorum. Projenin yiritilmesi sirasinda herhangi bir neden gostermeden gocugumu aragtirmadan
cekebilirim.

Aragtirma i¢in yapilacak harcamalarla ilgili herhangi bir parasal sorumluluk altina girmiyorum. Bana da bir
ddeme yapilmayacaktir.

Ister dogrudan, ister dolayli olsun arastrma uygulamasindan kaynaklanan nedenlerle meydana gelebilecek
herhangi bir saglik sorununun ortaya ¢ikmasi halinde, her turlt tibbi miidahalenin saglanacag: konusunda gerekli giivence
verildi. (Bu tibbi muidahalelerle ilgili olarak da parasal bir yiik altina girmeyecegim).

Aragtirma sirasinda bir saglik sorunu ile karsilagtigimizda; herhangi bir saatte, Dr. Cigdem EL, 0326 2291000-
3448 (Mustafa Kemal Universitesi Arastirma Hastanesi Pediatri Klinigi)’den arayabilecegimi biliyorum. Bana yapilan tim
agiklamalar1 ayrintilariyla anlamig bulunmaktayim. Bu kosullarla, ¢ocugumun soz konusu klinik arastirmaya katilmasim
gonullulik igerisinde kabul ediyorum.

Imzali bu form kagidinin bir kopyasi bana verilecektir.

Velisinin adi- soyadi:

Velisinin imzast:
Tarih:
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EK-2. (devam) Bilgilendirilmis Goniilli Olur Formu

T.C.
'MUSTAFA KEMAL UNIVERSITESI
KLINIK ARASTIRMALAR ETIK KURULU

BILGILENDIRILMIiS GONULLU OLUR FORMU (12 yas iistii-Hasta grubu-Cocuk)

Arastirma Projesinin Adi: Orak Hiicre Anemili Cocuklarda Motor Performans Dizeyi, Kas Kuvveti, Denge ve Agrinin

Degerlendirilmesi

Sorumlu Arastiricnin Adr: Dr. Ogr. Uyesi Cigdem EL .
Diger Aragtiricilarin Adu: Ars. Gor. Yagmur CAM, Dog. Dr. Ilke KESER

Sevgili kardegim,
Benim adim Dr. Cigdem EL, Senin gu anki hastaligin olan orak huicre anemisi konusunda bir aragtirma yapiyoruz.
Amacimiz, bu hastaligin g¢ocuklarda motor performans, kas kuvveti, denge ve agr1 iizerinde herhangi bir etki olugturup

olusturmadigini  belirleyebilmektir.

Eger bu ¢alismaya katilmak istersen, bu ¢alismada senden bir miktar kan alinacak, ardindan motor performans
duzeyi, denge, kas kuvveti ve agr1 duzeyi ile ilgili bazi testler uygulanacaktir. Motor performans testinde el becerileri,
geometrik sekilleri ¢izebilme yetenegi, gunlik yagamdaki hareketlerinin hiz ve kuvveti degerlendirilecek, ardindan bir
cihaz ile kol ve bacagindaki kaslarm kuvvetine bakilacak, bir yirtiyus testi ile denge degerlendirilecek ve yiiz ifadeleri
iceren bir skala ile agn seviyesine bakilacaktir. Bu iglemler sirasinda sana digardan herhangi bir ilag yapilmayacak ve act
verici herhangi bir iglem uygulanmayacaktir.

Bu aragtrmanin  sonuglarini baska doktorlara da soyleyecegiz ancak senin adin ve tahlil sonuglarim kimseye
agiklamayacagiz.

Bu aragtirma hakkinda anne ve babana bilgi verecegiz ve senin de bu caligmaya katilimin konusunda onlardan izin
alacagiz. Sen de bu konuyu anne ve/veya baban ile konugabilirsin. Eger katilmak istemezsen hi¢ kimse sana kizmaz veya
kiismez. Doktorlar sana énceden oldugu gibi 1yi davranacak, tedavini aynen strdtirecektir.

Aklina simdi gelen veya daha sonra gelecek sorulari bana sorabilirsin. Telefon numaram ve adresim asagida yaziyor.
Bu aragtirmaya katilmay1 kabul ediyorsan litfen agagiya adim ve soyadini yazarak imzani at. Daha sonra bu formun bir
kopyasi sana ve ailene verilecektir.

(Katiimci cocugun beyan)

MKU Gocuk Saglig1 ve Hastaliklari Anabilim dalinda, Dr. Cigdem EL tarafindan tibbi bir arastirma yapilacagi
belirtilerek bu aragtirma ile ilgili yukaridaki bilgiler bana aktarild: ve ilgili metni okudum.

Aragtirmaya  katilmak konusunda zorlayici bir davramgla kargilasmis degilim. Eger calismaya katilmayi
reddedersem, bu durumun tibbi bakimima ve hekim ile olan iliskime herhangi bir zarar getirmeyecegini de biliyorum.
Projenin yuratilmesi sirasinda herhangi bir neden géstermeden aragtirmadan ¢ekilebilirim.

Aragtirma i¢in yapilacak harcamalarla ilgili herhangi bir parasal sorumluluk altina girmiyorum. Bana da bir
ddeme yapilmayacaktir.

Ister dogrudan, ister dolayli olsun aragtirma uygulamasindan kaynaklanan nedenlerle meydana gelebilecek
herhangi bir saglik sorununun ortaya ¢ikmasi halinde, her tiirlt tibbi miidahalenin saglanacag: konusunda gerekli giivence
verildi. (Bu tibbi mtidahalelerle ilgili olarak da parasal bir ytk altina girmeyecegim).

Aragtirma sirasinda bir saglik sorunu ile kargilagtigimizda; herhangi bir saatte, Dr. Cigdem EL, 0326 2291000-
3448 (Mustafa Kemal Universitesi Aragtirma Hastanesi Pediatri Klinigi)’den arayabilecegimi biliyorum. Bana yapilan tim
agiklamalar ayrintilariyla anlamis bulunmaktayim. Bu kogullarla, ¢gocugumun sz konusu klinik aragtirmaya katilmasini
gonillulik igerisinde kabul ediyorum.

Imzali bu form kagidinin bir kopyasi bana ve aileme verilecektir.
Cocugun adi- soyadi:

Cocugun imzast: Tarth:

Velisinin adi- soyadi:

Velisinin imzast: Tarih:
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EK-2. (devam) Bilgilendirilmis Goniilli Olur Formu

T.C.
MUSTAFA KEMAL UNiVERSITESi
KLiNiK ARASTIRMALAR ETiK KURULU

BILGILENDIRILMi$ GONULLU OLUR FORMU (Kontrol grubu-Ebeveyn)

Arastirma Projesinin Adi: Orak Hiicre Anemili Cocuklarda Motor Performans Diizeyi, Kas Kuvveti, Denge ve Agrinin

Degerlendirilmesi

Sorumlu Arastiricinin Adr: Dr. Ogr. Uyesi Cigdem EL
Diger Arastiricilarin Adi: Ars. Gor. Yagmur CAM, Dog. Dr. Tlke KESER

Degerli Veli,
Benim adim Dr. Cigdem EL, ¢ocugunuzun yas grubundaki Orak Hucre Anemisi Hastalig1 olan ¢ocuklarla ilgili olarak;
‘Orak Hucre Anemili Cocuklarda Motor Performans Diizeyi, Kas Kuvveti, Denge ve Agrinin Degerlendirilmesi’
konusunda bir aragtirma yapiyoruz. Amacimiz, bu hastalifin ¢ocuklarda motor performans, kas kuvveti, denge ve agr

uizerinde herhangi bir etki olugturup olusturmadigini belirleyebilmektir.

Bu ¢alismada gocugunuzdan bir miktar kan alinacak, ardindan motor performans diizeyi, denge, kas kuvveti ve
agn duzeyi ile ilgili bazi testler uygulanacaktir. Motor performans testinde gocugunuzun el becerileri, geometrik sekilleri
cizebilme yetenegi, giinlik yasamdaki hareketlerinin hiz ve kuvveti degerlendirilecek, ardindan bir cihaz ile kol ve
bacagindaki kaslarin kuvvetine bakilacak, bir yiirtiyts testi ile dengesi degerlendirilecek ve ytiz ifadeleri igeren bir skala
ile agn seviyesine bakilacaktir. Bu islemler sirasinda gocuga digardan herhangi bir ilag yapilmayacak ve aci verici
herhangi bir iglem uygulanmayacaktir.

Caligmaya katilmakla parasal yik altina girmeyeceksiniz ve size de herhangi bir 6deme yapilmayacaktir.
Cocugunuzun bu ¢aligmada yer alip almamas: tamamen size ve ¢ocugunuza baglidir. Eger katilmasina izin verirseniz bu
yazili bilgilendirilmis olur formu imzalanmak i¢in size verilecektir. Su anda bu formu imzalasaniz bile istediginiz herhangi
bir zamanda ¢ocugunuzu galigmadan gekebilirsiniz.

Calisma doktorunuz g¢ocugunuz ile ilgili kisisel bilgileri, aragtirmay1 ve istatiksel analizleri yurttmek igin
kullanacaktir. Caligmamin sonunda, bu bilgiler hakkinda bilgi istemeye hakkimz vardir. Calisma sonuglari galisma
bitiminde tibbi literattirde yayinlanabilecektir ancak ¢ocugunuzun kimligi agiklanmayacaktir.

Akliniza gimdi gelen veya daha sonra gelecek sorulari bana sorabilirsiniz. Telefon numaram ve adresim agagida
yaziyor. Bu aragtirmaya ¢ocugunuzun katilmasini kabul ediyorsaniz litfen agagiya adinizi ve soyadimzi yazarak imzanizi
atiniz. Daha sonra bu formun bir kopyast size verilecektir.

(Katilimci cocugun ebeveyninin beyani)

MKU Cocuk Saghg: ve Hastaliklar1 Anabilim dalinda, Dr. Cigdem EL tarafindan tibbi bir arastirma yapilacagi
belirtilerek bu aragtirma ile ilgili yukaridaki bilgiler bana aktarildi ve ilgili metni okudum.

Cocugumun aragtirmaya katilmasi konusunda zorlayici bir davranigla kargilagmig degilim. Eger ¢ocugumun
caligmaya katilmasini reddedersem, bu durumun ¢ocugumun tibbi bakimma ve hekim ile olan iliskime herhangi bir zarar
getirmeyecegini de biliyorum. Projenin yiiriittlmesi sirasinda herhangi bir neden gostermeden gocugumu arastrmadan
cekebilirim.

Aragtirma i¢in yapilacak harcamalarla ilgili herhangi bir parasal sorumluluk altina girmiyorum. Bana da bir
ddeme yapilmayacaktir.

Ister dogrudan, ister dolayli olsun arastirma uygulamasindan kaynaklanan nedenlerle meydana gelebilecek
herhangi bir saglik sorununun ortaya ¢ikmasi halinde, her turli tibbi miidahalenin saglanacagi konusunda gerekli giivence
verildi. (Bu tibbi muidahalelerle ilgili olarak da parasal bir yik altina girmeyecegim).

Aragtirma sirasinda bir saglik sorunu ile karsilagtigimizda; herhangi bir saatte, Dr. Cigdem EL, 0326 2291000-
3448 (Mustafa Kemal Universitesi Arastirma Hastanesi Pediatri Klinigi)’den arayabilecegimi biliyorum. Bana yapilan tim
agiklamalar1 ayrintilariyla anlamig bulunmaktayim. Bu kosullarla, ¢ocugumun soz konusu klinik arastirmaya katilmasim
gonullulik igerisinde kabul ediyorum.

Imzali bu form kagidinin bir kopyasi bana verilecektir.

Velisinin adi- soyadi:

Velisinin imzast:
Tarih:
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EK-2. (devam) Bilgilendirilmis Goniilli Olur Formu

T.C.
'MUSTAFA KEMAL UNIVERSITESI
KLINIK ARASTIRMALAR ETIK KURULU

BILGILENDIRILMiS GONULLU OLUR FORMU (12 yas iistii-Kontrol grubu-Cocuk)

Arastirma Projesinin Adi: Orak Hiicre Anemili Cocuklarda Motor Performans Dizeyi, Kas Kuvveti, Denge ve Agrinin

Degerlendirilmesi

Sorumlu Arastiricnin Adr: Dr. Ogr. Uyesi Cigdem EL .
Diger Aragtiricilarin Adu: Ars. Gor. Yagmur CAM, Dog. Dr. Ilke KESER

Sevgili kardegim,
Benim adim Dr. Cigdem EL, Orak hiicre anemisi konusunda bir aragtirma yapiyoruz. Amacimiz, bu hastaligin ¢ocuklarda
motor performans, kas kuvveti, denge ve agr1 iizerinde herhangi bir etki olugturup olusturmadigini  belirleyebilmektir ve
senin yagina yakin olup bu hastalia sahip olan ¢ocuklarin daha az cani yanarak hastanede izlenmesini saglamaktir.

Bu aragtirmay: stirdurebilmek i¢in hasta gocuklarin yani sira onlarin yaglarina yakin olan saglikli ¢ocuklan da
aragtirmaya katmamiz gerekiyor. Eger bu ¢alismaya katilmak istersen, bu ¢aliymada senden bir miktar kan alinacak,
ardindan motor performans diizeyi, denge, kas kuvveti ve agri dizeyi ile ilgili bazi testler uygulanacaktir. Motor
performans testinde el becerileri, geometrik sekilleri ¢izebilme yetenegi, gunlik yasamdaki hareketlerinin hiz ve kuvveti
degerlendirilecek, ardindan bir cihaz ile kol ve bacagindaki kaslarm kuvvetine bakilacak, bir yurtyuts testi ile denge
degerlendirilecek ve yuz ifadeleri igeren bir skala ile agri seviyesine bakilacaktir. Bu islemler sirasinda sana digardan
herhangi bir ilag yapilmayacak ve aci verici herhangi bir islem uygulanmayacaktir.

Bu aragtrmanin  sonuglarini baska doktorlara da sdyleyecegiz ancak senin adin ve tahlil sonuglarim kimseye
agiklamayacagiz. Eger bu ¢aligmaya katilirsan hasta ¢ocuklarin daha giivenilir ve bagarih bir gekilde tedavi edilmesine
katk saglamis olacaksin.

Bu aragtirma hakkinda anne ve babana bilgi verecegiz ve senin de bu g¢aligmaya katilimin konusunda onlardan izin
alacagiz. Sen de bu konuyu anne ve/veya baban ile konugabilirsin. Eger katilmak istemezsen hi¢ kimse sana kizmaz veya
kiismez. Doktorlar sana énceden oldugu gibi 1yi davranacak, tedavini aynen strdtirecektir.

Aklina gimdi gelen veya daha sonra gelecek sorulari bana sorabilirsin. Telefon numaram ve adresim agagida yaziyor.
Bu aragtirmaya katilmay1 kabul ediyorsan litfen agagiya adim ve soyadini yazarak imzani at. Daha sonra bu formun bir
kopyasi sana ve ailene verilecektir.

(Katilimct ¢ocugun beyani)

MKU Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 Anabilim dahinda, Dr. Cigdem EL tarafindan tibbi bir arastirma yapilacagi
belirtilerek bu aragtirma ile ilgili yukaridaki bilgiler bana aktarildi ve ilgili metni okudum.

Aragtirmaya katilmak konusunda zorlayici bir davramgla kargilasmig degilim. Eger calismaya katilmayi
reddedersem, bu durumun tibbi bakimima ve hekim ile olan iliskime herhangi bir zarar getirmeyecegini de biliyorum.
Projenin yuratilmesi sirasinda herhangi bir neden gostermeden aragtirmadan ¢ekilebilirim.

Aragtirma i¢in yapilacak harcamalarla ilgili herhangi bir parasal sorumluluk altina girmiyorum. Bana da bir
ddeme yapilmayacaktir.

Ister dogrudan, ister dolayli olsun arastrma uygulamasindan kaynaklanan nedenlerle meydana gelebilecek
herhangi bir saglik sorununun ortaya ¢ikmasi halinde, her tirlt tibbi miidahalenin saglanacagi konusunda gerekli giivence
verildi. (Bu tibbi mudahalelerle ilgili olarak da parasal bir ytk altina girmeyecegim).

Aragtirma sirasinda bir saglik sorunu ile karsilagtigimizda; herhangi bir saatte, Dr. Cigdem EL, 0326 2291000-
3448 (Mustafa Kemal Universitesi Aragtirma Hastanesi Pediatri Klinigi)’den arayabilecegimi biliyorum. Bana yapilan tim
agiklamalar1 ayrintilariyla anlamig bulunmaktayim. Bu kogullarla, ¢ocugumun soz konusu klinik aragtirmaya katilmasini
gonulluluk igerisinde kabul ediyorum.

Imzali bu form kagidinin bir kopyasi bana ve aileme verilecektir.
Cocugun adi- soyadi:

Cocugun imzasi: Tarih:

Velisinin adi- soyadi:

Velisinin imzast: Tarih:



EK-3. Degerlendirme Formlari

DEGERLENDIRME FORMU

Adi-Soyadi: Tarih:

Cinsiyet: TC:

Yas: Dogum Tarihi:

Boy: Telefon:

Viicut Agirligt: Vazooklizif Agri Krizi Sayist:
VKI: Kan Transfiizyonu Sayist:

HEMOGRAM DEGERLERI

Hemoglobin: Lékosit:
Hematokrit: Notrofil:
Platelet: Lenfosit:
Ortalama Korpiskiiler Volim: Monosit:
Eritrosit: Eozinofil:
Demir: Bazofil:

KAS KUVVETI | SAG1 | SAG 2 | SAG 3

ORT |SOL1 [SOL2 | SOL3

ORT

Kalga
fleksorleri

m.Gluteus
maksimus

m.Gluteus
medius

Hamstring

m.Quadriceps
femoris

m. Tibialis
anterior

m.
Gastrokinemius

m.Deltoideus-
Anterior

m.Deltoideus-
Orta

Omuz eksternal
rotatorleri

m. Biceps
brachii

m. Triceps
brachii

m. Extensor
carpi radialis
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EK-3. (devam) Degerlendirme Formlar1

MAKSIMAL | SAG1 | SAG2 | SAG3 | ORT |[SOL1 |SOL2 |SOL3 |ORT
EL

KAVRAMA
KUVVETI

PINCH SAG1 | SAG2 | SAG3 | ORT | SOL1 |SOL2 | SOL3 ORT
KAVRAMA
KUVVETI
Lateral
Pinch
Tip
Pinch
Palmar
Pinch

SURELI KALK | 1. DENEME 2. DENEME 3. DENEME ORTALAMA
VE YORU
TESTI

30 SANIYE OTUR KALK TESTI

BOT-2 KF TESTLERI PUAN
BOT-2-KF Genel Puan

Biikiilen Egri Yollar Boyunca Cizgi Cizme

Kagit Katlama

Bir Kare Seklini Kopyalama

Bir Yildiz Seklini Kopyalama

Bozuk Paralari Transfer Etme

Yerinde Ziplama-Ayni Taraf Senkronize Olarak
Ayaklar ve Parmaklar ile Ritm Tutma-Ayni Taraf
ile Senkronize Olarak

Diiz Bir Cizgi Uzerinde Yiiriime

Denge Tahtasinda Tek Ayak Uzerinde Durma-
Gozler Agik

Tek Bacak Uzerinde Sabit Ziplama

Bir Topu Diisiirme ve Yakalama-Her iki El ile
Bir Topu Siirme-Degisken Eller ile

Sinav

Mekik

Wong-Baker FACES® Pain Rating Scale

~A ST =,
®) (@) (¥) (&) (&) (&
=/ — == — —™ M

0 2 4 6 8 10
Canim Canim Biraz  Canim Biraz Canim Daha Canim Epey  Camim Gok
Acimiyor Aciyor Daha Fazla FazlaAciyor Fazla Aciyor Cok Fazla

Aciyor Aciyor



EK-4. Wong-Baker Yiiz Agr1 Skalas1 Kullanim Izni

30.10.2020

M Gmail

Gmail - Thank you for completing our Research Web Form

Yagmur Gam <yyagmurcam@gmail.com>

Thank you for completing our Research Web Form

Nick Baker <Nick@wongbakerfaces.org>

Alicl: yyagmurcam@gmail.com

https:/mail.google.com/mail/u/0?ik=7413810ecb&8view=pt&search=all&permmsgid=msg-f%3A16265767 778833346168 simpl=msg-f%3A1626576...

Having trouble viewing this email? Click here

WONG-BAKER Our Foundation Exists to Provide
F Global Access to our Scale and
to Promote Optimal Pain
FOUNDATION Assessment, Pain Management,

\/\ and Atraumatic Care.

Dear Yagmur,
Thank you for contacting our foundation and completing the web form.

You have permission to use our scale in your research, without a licensing
requirement or fee.

Please follow these four conditions:

« The information below is for your use only. We ask that you not share it
with other unlicensed organizations.

« Use the authorized image of the scale provided below.

« Use the scale as the instructions indicate, without modifications.

« Do not use the scale for profit.

Here are the JPEGs of the Wong-Baker FACES® Pain Rating Scale in English
for your use: English_Blue, English_Black

Instructions for the use of the scale

Frequently Asked Questions

Also, here are JPEGs of the Turkish translation of the scale for your use:
Turkish_Blue, Turkish_Black

Turkish_Instructions for the use of the scale

When you have completed your study and are submitting your manuscript for
publication, please use these images which include the necessary copyright

and trademark information for publishing the research:
Publication_English_Blue, Publication_English_Black

27 Subat 2019 02:41
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103



104

EK-4. (devam) Wong-Baker Yiiz Agr1 Skalas1 Kullanim Izni

30.10.2020 Gmail - Thank you for completing our Research Web Form

The following example bibliography citation may be helpful to you:

Wong-Baker FACES Foundation (2019). Wong-Baker FACES® Pain Rating
Scale. Retrieved [Date] with permission from http://www.
WongBakerFACES.org.

Please let me know if you need anything else, including additional language
translations of the scale. We would love to hear about the results of your
research.

Kind regards,
Nick

Nick Baker

Licensing Specialist
Wong-Baker FACES Foundation
Nick@WongBakerFACES.org

If you no longer wish to receive our emails, click the link below:

Unsubscribe

Wong-Baker FACES Foundation 13919-B N. May Ave #125 Oklahoma City, Oklahoma 73134 United States (405) 608-
8083

https://mail.google.com/mail/u/0?ik=7413810ecb&view=pt&search=all&permmsgid=msg-f%3A1626576777883334616&simpl=msg-f%3A1626576... 2/2
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e-mail
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Cam, Y. (2017). Rolandik Epileptik Ile Diger Fokal Epileptik Cocuklarda Minér Nérolojik
Disfonksiyonlar ve Zihinsel Becerilerin Karsilastiriimasi. Yiksek Lisans Tezi, Gazi
Universitesi Saglik Bilimleri Enstitiisii, Ankara.

Cam, Y., Keser, 1., El, C., Oktay, G. Orak Hiicre Anemisi Tamli Pediatrik Bir Olgu ile
Tipik Gelisim Gosteren Bir Cocugun Fonksiyonel Mobilite, Yorgunluk ve Agr
Diizeylerinin Karsilagtirilmasi. Gazi Saglik Bilimleri Dergisi. (Basimda)


mailto:yyagmurcam@gmail.com

106

Keser, 1., Ozdemir, K., Erturk, B., Haspolat, M., Duman-Ozkan, T., Cam, Y., Sakizli-

Erdal, E., Esmer, M., Kupeli, B., Suner-Keklik, S. Clinical characteristics of and
services provided for patients with lymphedema referred to a physiotherapy program
during the years 2009 through 2019. Lymphatic Research and Biology. (Basimda)

Cam, Y., Keser, I., Erer, D. Short-term application of complex decongestive therapy in a

pediatric patient with Klippel-Trenaunay syndrome. Turkish Journal of Vascular
Surgery. (Basimda)

Cam, Y., Keser, I., El, C. (2019). Investigation of the Functional Mobility and Muscle

Strength in Children with Sickle Cell Anemia. Journal of Exercise Therapy and
Rehabilitation, Sup (4), S6. (Cocuk Fizyoterapistleri Dernegi 5. Pediatrik
Rehabilitasyon Kongresi, 21-23 Kasim 2019, Ankara, Sozel Bildiri Ozeti)

Cam, Y., Keser, I. The results of complex decongestive therapy in a case with lymphedema

on whole body. (44th Congress of the European Society of Lymphology, P-10, 18,
20-22 Eyliil 2018, Prag, Cek Cumbhuriyeti, Poster Bildiri)

Keser, 1., Ozdemir, K., Erturk, B., Haspolat, M., Duman-Ozkan, T., Esmer, M., Cam, Y.,

Kupeli, B. Provided Services fot Breast Cancer Patients in Oncological
Rehabilitation. Acibadem Universitesi, Saglik Bilimleri Dergisi. P-079. Abstract:
133, 2018; 9(4), Ekim, Supplement 3. (Poster Bildiri)
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