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OZET

Orak hiicre anemisi (OHA), patofizyolojik siire¢lerin neden oldugu yorgunluk ve agri sonucunda fiziksel aktivitede
kisitliliklara neden olmaktadir ve hastanin fonksiyonel kapasitesi olumsuz yonde etkilenmektedir. Bu olgu
sunumunda OHA tanili, 6 yas 10 aylik bir kiz ¢ocugu ile 6 yas 11 aylik tipik gelisim gosteren bir kiz ¢ocugu
fonksiyonel mobilite, yorgunluk ve agri1 agisindan karsilastirilmistir. Fonksiyonel mobilite, yorgunluk ve agri sirasi
ile Siireli Kalk ve Yiirii Testi (TUG), Cocuklar i¢in Yasam Kalitesi Olcegi-Cok Yénli Yorgunluk Skalasi
(PedsQL-MFS) ve Wong-Baker Yiiz Agr1 Olcegi kullanilarak degerlendirilmistir. OHA tanili gocukta hemoglobin
ve eritrosit degerleri normal deger araligindan daha diisiik idi ve sirasiyla 7.4 g/dL ve 2.23*10%/uL olarak
kaydedildi. Hemoglobin S yiizdesi ise %61.1 idi. OHA tanili gocuk TUG testini 6.46 saniyede tamamlad1. PedsQL-
MFS’nin alt parametreleri olan genel yorgunluk, uykudaki/dinlenmedeki yorgunluk ve biligsel yorgunluk puanlar
sirastyla 50, 50, 75 olarak kaydedildi. OHA tanili ¢ocuk herhangi bir kriz yasamadig1 giinlerdeki agr siddetini 4,
agr1 krizi sirasindaki agri siddetini 8 olarak puanladi. OHA tanili ¢ocukta, tipik gelisim gosteren gocuga gore boy
uzunlugu, viicut agirligi, viicut kiitle indeksi ve fonksiyonel mobilitenin daha diisiik, yorgunluk ve agr1 diizeyinin
daha yiiksek oldugu tespit edilmistir. OHA’daki patofizyolojik siire¢ sonucunda hastada goriilen semptomlarin
fizyoterapi acisindan ¢ok boyutlu olarak degerlendirilmesinin, OHA tanili ¢ocukta fonksiyonelligin optimal
diizeyde olmasi agisindan yol gosterici olacagi diisiiniilmektedir.
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COMPARISON OF FUNCTIONAL MOBILITY, FATIGUE AND PAIN LEVELS
OF A PEDIATRIC CASE DIAGNOSED WITH SICKLE CELL ANEMIA AND A
CHILD WITH TYPICAL DEVELOPMENT

ABSTRACT

Sickle cell anemia (SCA) causes limitations in physical activity as a result of fatigue and pain caused by
pathophysiological processes and the patient's functional capacity is affected negatively. In this case report, a 6-
year-10-month-old girl with SCA and a 6-year-11-month-old girl with typical development were compared in
terms of functional mobility, fatigue, and pain. Functional mobility, fatigue, and pain were evaluated with the
Timed Up and Go Test (TUG), Pediatric Quality of Life Inventory-Multidimensional Fatigue Scale (PedsQL-
MFS), and Wong-Baker FACES Pain Rating Scale, respectively. Hemoglobin and erythrocyte values of the child
with SCA were lower than the normal range and were recorded as 7.4 g/dL and 2.23*108/uL, respectively. The
percentage of Hemoglobin S was 61.1%. The child diagnosed with SCA completed the TUG test in 6.46 seconds.
General fatigue, fatigue at sleep/rest, and cognitive fatigue scores which are the subparameters of PedsQL-MFS
were recorded as 50, 50, 75, respectively. The child with SCA scored the pain intensity as 4 on the days when did
not experience any crisis, and during the pain crisis as 8. It was found that height, body weight, body mass index,
and functional mobility were lower, and fatigue and pain levels were higher in the child diagnosed with SCA
compared with the child with typical development. It is thought that multidimensional evaluation of the symptoms
seen in the patient as a result of the pathophysiological process in SCA in terms of physiotherapy will be guiding
in terms of optimal functionality in the child diagnosed with SCA.
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GIRIS

Orak hiicre anemisi (OHA), tek niikleotid
mutasyonu sonucunda olusan anormal bir
hemoglobin tiirii olan Hemoglobin S
(HbS)’in iiretilmesi ve homozigot olarak
goriilmesi ile karakterize, otozomal resesif
gecis gosteren kalitsal bir hastaliktir (1,2).
Hemoglobinde (Hb) oksijen
saturasyonunun diigsmesi ile birlikte kanda
orak  sekilli eritrositler meydana
gelmektedir. Malformasyon sonucu olusan
bu eritrositlerin kapillere tutunmaya yatkin
olmas1 nedeniyle kan, kapillerden uygun
sekilde akamamaktadir ve obstriiksiyon
gozlenmektedir  (3-5). Sonu¢  olarak
vazookliizyon ve doku hipoksisi meydana
gelmektedir (3,4). Ayn1 zamanda hastada
yorgunluk ve agri gibi birtakim sistemik
problemler ortaya ¢ikmaktadir (2).

Yorgunluk, OHA’da siklikla goriilen ve
pediatrik  hastalarin  yasam  Kkalitesini
etkileyerek fiziksel ve kognitif yonden
tiikenmiglik hissi veren bir semptomdur.
Hastaligin siddeti, eritrositlerde oraklasma,
agrili  vazookliizif ~ krizler,  kronik
inflamasyon, oksidatif stres, hipoksemi ve
tedavi siireci gibi hastaligin patofizyolojisi
ile 1ilgili faktorlerin akut ve kronik
yorgunluk riskini arttirdigi
diistiniilmektedir (6). Sik periyotlarda agri
tanimlayan OHA tanili ¢ocuklar, bu
siirecler sonucunda fiziksel mobilitede
azalma ve fonksiyonel 6ziir diizeyinde artis
goriilmesine yatkin hale gelmektedir (7,8).
OHA nin yol agtig1 bu sistemik bozukluklar
daha sedanter bir yasam tarzina neden
olmakta, fiziksel aktivite seviyesinde
azalmaya ve fonksiyonel kapasitede
kayiplara yol agmaktadir (9).

Yapilan literatlir taramasinda, OHA tanili
cocuklarda hastalik siirecinin fiziksel ve
fonksiyonel mobilite iizerine etkilerinin
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degerlendirildigi olduk¢a sinirhi sayida
calismaya rastlanmistir (7-9). Hastaligin
neden oldugu agri ve yorgunluk gibi
semptomlarin  OHA  tanili  ¢ocuklarda
fonksiyonelligi etkileyebilecegi gbz 6niinde
bulundurularak, fizyoterapistler tarafindan
yapilan detayli  degerlendirmeler ile
fonksiyonel mobilite, yorgunluk ve agrinin
incelenmesinin gerekli ve yararli olacagi
diistintilmistiir. Bu olgu sunumunda OHA
tanist almis, 6 yas 10 aylik bir kiz ¢ocugu
olan  hastanin  fonksiyonel mobilite,
yorgunluk ve agri diizeyinin tipik gelisim
gosteren ve ayni cinsiyetteki yasitina gore
ne kadar degisim gosterdigi belirlenmis ve
sonuclar1 kargilastirilmistir.

OLGU SUNUMU

Anne ve babas1 orak hiicre tasiyicisi olan, 6
yas 10 aylik OHA tanili kiz ¢ocuk rutin
klinik kontrolleri i¢in Ekim 2019 tarihinde
Hatay Mustafa Kemal Universitesi Cocuk
Sagligi ve Hastaliklart Anabilim Dali
poliklinigine basvurdu. Yorgunluk ve agri
sikayetlerinin  oldugunu belirten hasta
fizyoterapiste yonlendirildi.

Prenatal donemde yapilan testler sonucunda
bebegin orak hiicre tasiyicist oldugu aileye
bildirildigi i¢in, bebege dogum sonrasi
OHA ile ilgili herhangi bir test yapilmadig1
kaydedildi. Bebege OHA tanisinin 15 aylik
iken ates, el-el bilegi ve ayaklarinda sislik
ve morarma nedeniyle ailesi hastaneye
basvurdugunda  konuldugu kaydedildi.
Anne, bebegin siitten kesildigi dénemden
itibaren sik agladigini, huzursuz oldugunu
ve  ylrimeye  basladigt = donemde
ayaklarmin  tizerine basmakta zorluk
yasadigini, bastiginda ise aglamaya
basladigini ifade etti. Aile tarafindan verilen
hikayede, 6 ay-2 yas Kkategorisindeki
bebekler icin ortalama 12.5 g/dL olmasi
gereken Hb degerinin (10), hastada
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3 g/dL’ye kadar diismesi sonucunda, ilk kan
transflizyonunun bu hastane yatiginda
gerceklestigi ve 2 tinite kan verildigi ifade
edildi.

Hastanin  kullandigi  ilaglarin  etken
maddeleri folik asit, hidroksiiire, ¢inko ve
deferasiroks idi. Rutin kontroller sirasinda
analiz edilen hemogram degerleri ve HbS
yiizdesi Tablo 1°de verilmistir. Hasta su ana
kadar 2 kez vazooklizif agn krizi
gecirmistir. Taninin konuldugu yil i¢inde 3-
4 ayda bir kez kan transflizyonu
gerceklestirilen hasta bliylidiikkge kan
transfiizyonu siklig1 artmig, son 2 yilda ise

bu siklik azalarak 4 kez transfiizyon iglemi
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gerceklestirilmistir. Hastanin splenomegali
gecirmesi nedeni ile Subat 2019’da
splenektomi cerrahisi uygulanmistir.

Giinlik yasaminda yorgunluk ve agri
sikayetlerinin  oldugunu belirten hasta,
pediatri alaninda calisan 6 yillik tecriibeye
sahip bir fizyoterapist tarafindan boy
uzunlugu, viicut agirligi, viicut kiitle indeksi
(VKI), fonksiyonel mobilite, yorgunluk,
agr1 siddeti acisindan degerlendirildi ve
tipik gelisim goOsteren, aymi yasta ve
cinsiyette olan bir ¢ocuk ile karsilastirildi.
Cocuklarin demografik bilgileri Tablo 2°de
verilmistir.

Tablo 1. OHA tanili ¢ocuk hastanin kan degerleri ve normal deger araliklar1 (10)

KAN DEGERLERI OIZ‘?)CTuimh Norrr?lgfger
Hemoglobin S (%) 61.1 0
Lokosit (10%/uL) 12.62 5.2-12.4
Eritrosit (10%/uL) 2.23 4254
Hemoglobin (g/dL) 7.4 12-16
Hematokrit (%) 215 36-48
Ortalama Eritrosit Voliimii (fL) 96.2 80-99
Ortalama Eritrosit Hemoglobini (pg) 33.3 27-31
Platelet (10%/pL) 584 130-400

Tablo 2. OHA tanili ¢ocuk hasta ve tipik gelisim gdsteren ¢ocuga ait demografik bilgiler

DEMOGRAFIK BiLGIiLER OHA Tamh Cocuk Tipik Gelisim Gosteren Cocuk
Yas 6 yas 10 ay 6yas 11 ay

Boy Uzunlugu (cm) 120 125

Viicut Agirhg (kg) 20 25

Viicut Kiitle Indeksi (kg/m?) 13.89 16
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Fonksiyonel mobilite, yorgunluk ve agri
diizeyinin degerlendirilmesinde sirast ile
Siireli Kalk ve Yiirii Testi “Timed Up and
Go (TUG)”, Cocuklar i¢in Yasam Kalitesi
Olgegi-Cok Yonlii  Yorgunluk Skalasi
“Pediatric Quality of Life Inventory
Multidimensional Fatigue Scale (PedsQL-
MFS)” ve Wong-Baker Yiiz Agr1 Olgegi
“Wong-Baker FACES Pain Rating Scale
(WBS)” kullanildi.

Fonksiyonel Mobilite: TUG, saglikli ve
herhangi bir Ozilire sahip ¢ocuklarda
fonksiyonel mobilitenin
degerlendirilmesinde kullanilan gegerli ve
giivenilir bir testtir. Bir sandalyeden
kalkma, ii¢ metre yiirime, geri donip
sandalyeye oturma aktivitelerinin
gergeklestirildigi toplam siire saniye (sn)
cinsinden kaydedilmektedir (11). Test iig
defa tekrarland1 ve
hesaplandi. Her bir tekrar arasinda otuz
saniye dinlenme aralig1 verildi.

ortalama  siire

Yorgunluk: PedsQL-MFS, hastanin son 1
aydaki yorgunluk diizeyini degerlendiren ve
cocuklarda kullanimi gegerli kapsamli bir
yorgunluk 6lcegidir. Hem ¢ocuk hem aile
tarafindan cocugun durumunun
degerlendirildigi formlart mevcuttur. Genel
yorgunluk, uykudaki/dinlenmedeki
yorgunluk ve bilissel yorgunluk olmak
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tizere 3 alt baslik ve toplam 18 maddeden
olusmaktadir. Daha yiiksek puanlar daha
diisiik diizeyde yorgunlugu belirtmektedir
(12). Bu olgu sunumunda yorgunluk
degerlendirmesi, sorularin ¢ocuk tarafindan
yanitlandigr “Cocuk Formu” ile yapildi.
Genel, uykudaki/dinlenmedeki ve bilissel
yorgunluk puani kaydedildi.

Agri:  WBS, c¢ocuklarda ve geng
eriskinlerde agr1 siddetini degerlendirmek
icin siklikla kullanilan, gecerli ve glivenilir
bir 6l¢ektir. Giilen bir yiiz (0 puan) ile ¢cok
lizglin ve aglayan yiiz (10 puan) arasinda,
agrinin alt1 farkl seviyesini belirten alt1 yiiz
¢izimi ve onlara ait 0, 2, 4, 6, 8, 10
puanlarindan olugmaktadir (13). Hastadan
kriz yasamadigi giin igerisindeki ve agri
krizi sirasindaki agri siddetini yiiz sekilleri
arasindan segmesi istendi. Tipik geligim
gosteren ¢cocugun giinliik yagsamindaki agri
diizeyi de bu yontemle degerlendirildi.

OHA tanili ¢ocukta boy uzunlugu, viicut
agirhgr ve VKI, tipik gelisim gosteren
cocuktan daha diisiik, TUG’yi tamamlama
stiresi daha uzun ve PedsQL-MFS puanlari
daha diigik bulundu. Hastanin agr1 krizi
yasamadigi gilinlerde bile WBS’ye gore 4
siddetinde agrist mevcuttu. Her iki ¢ocuga
ait test puanlar1 Tablo 3’te verilmistir.

Tablo 3. Fonksiyonel mobilite, yorgunluk ve agri1 degerlendirme sonuglart

OHA Tanih Tipik Gelisim Fark Yiizdesi
TESTLER Cocuk Gosteren Cocuk (%)
TUG (sn) 6.46 5.37 20.3
Genel Yorgunluk Puani 50 100 50
Uykudaki/Dinlenmedeki
PedsQL-MFS Yorgunluk Puani 50 100 50
Bilissel Yorgunluk Puam 75 91.66 18.18
WBS-Giinliik (Puan) 4 0
WBS-Agri Krizi (Puan) 8

TUG: Siireli Kalk ve Yiirii Testi, PedsQL-MFS: Cocuklar i¢in Yasam Kalitesi Ol¢egi-Cok Yonlii Yorgunluk

Skalasi, WBS: Wong-Baker Yiiz Agr1 Olgegi.
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TARTISMA

Bu olgu sunumu ile OHA tanili ¢ocuk
hastanin, tipik gelisim gosteren yas ve
cinsiyet uyumlu ¢ocuga gore boy uzunlugu,
viicut agirhg, VKI ve fonksiyonel mobilite
yonlerinden geride kaldigi, yorgunluk ve
agri gibi semptomlar yasadigi
belirlenmistir.

OHA tanili g¢ocuklarda ve adolesanlarda
bliylime ve gelisim siireglerinde birtakim
farkliliklar s6z konusudur. Bu ¢ocuklarda
tipik gelisim gosteren yasitlarina gore daha
diisiik boy uzunlugu, viicut agirligi ve VKI
goriilmektedir  (14,15).  Yapilan  bir
calismada bu ¢ocuklarin gelisim siirecinin
daha uzun bir zaman aldig1 ve saglikli Hb
konsantrasyonunun az olmasmin gelisim
sirecini etkileyen bir neden olabilecegi
belirtilmistir (15). Bu olgu sunumunda da
hastalifa 6zgli anormal bir Hb tiirii olan
HbS oraninin %61.1 olmasi, OHA tanili
cocukta daha diisiik boy uzunlugu, viicut
agirhg ve VKI tespit edilmesinin nedenini
aciklar niteliktedir.

OHA tanili hastalarin biiyiik bir kismi
yorgunluklarini; enerjisi olmamak, uyku
istegi ve glinlik yasam aktivitelerini
gergeklestirmede yetersizlik olarak
tanimlamiglardir  (16).  Anderson  ve
arkadaslar1 (17) yapmis oldugu ¢alismada,
OHA tanili ¢gocuklarda yorgunluk diizeyinin
artmis oldugunu ve yorgunlugun hastadaki
birgok  klinik semptomu etkiledigini
belirtmistir. Ayn1 zamanda bu hastalar
yorgunluk ile ilgili endiselerini, agridan
daha sik olarak ifade etmektedir (16).
Dampier ve arkadaglar1 (18), siddetli agr
semptomu olan OHA tanili ¢ocuklarin daha
yiiksek diizeyde yorgunluk
deneyimlediklerini bildirmistir. Bu olgu
sunumunda da, OHA tanili hastanin tipik
gelisim gosteren yasitina gore daha yiiksek
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diizeyde yorgunluk ve agri krizi disindaki
giinlerde 4 siddetinde agri semptomu
yasadigini ifade etmesi literatiir ile uyumlu
niteliktedir.

OHA tanili ¢ocuklarda agrinin fonksiyonel
ozir tizerinde 6nemli bir etki olusturdugu
bilinmektedir (7). Zempsky ve arkadaslari
(8), OHA tanili ¢ocuklarda fonksiyonel
iyilesmenin degerlendirilmesi gerektigini
belirtmis, bu degerlendirmelerin
vazookliizif agr1 krizlerinin neden oldugu
problemlerin anlasiimasinda ve ¢6ziimiinde
onemli derecede katkida bulunabilecegini
savunmuslardir. OHA tanili ¢ocuklarda agri
ve yorgunluk semptomlarinin fiziksel
aktivite ve fonksiyonellik {izerindeki
olumsuz etkileri g0z ontinde
bulunduruldugunda, TUG testini
tamamlama siiresinin daha fazla olmasinin
ve daha diisiik fonksiyonel mobilite
diizeyinin tespit edilmesinin, hastanin
yorgunluk ve agriya neden olan hastalik
stirecine bagli olabilecegi diisiiniildii.

SONUCLAR

Bu calisma, pediatrik bir OHA olgusunda
hastaligin patofizyolojisi nedeniyle goriilen
yorgunluk ve agri semptomlarinin siddeti
ile fonksiyonel mobilitedeki etkilenimin
diizeyini ortaya koymustur. OHA tanihi
pediatrik  hastalarin  fizyoterapi  bakis
acistyla degerlendirilmesinin, hastaligin
patofizyolojisini ~ anlamaya  yardimec1
olabilecegi, bu nedenle daha detayli ve
objektif  degerlendirme  yOntemlerinin
kullanildig1 caligmalarin
yapilmas1 gerektigi diisiiniilmektedir. Tipik
gelisim siireclerindeki gecikmelerin

cok  yonli

belirlenmesi ve takip edilmesi, OHA tanili
cocuklarin ihtiyaclarmin tespit edilmesine
katki saglayacaktir.
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