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KUZEY KIBRIS TURK CUMHURIYETI’NDE TALASEMi ONLEME PROGRAMI VE SONUGLARI

Dr. Gulsen Bozkurt
Hematoloji Uzmani Saglik ve Cevre Eski Bakani Kuzey Kibris Turk Cumhuriyeti

Kibris'ta 6nemli bir saglk sorunu olusturan talasemi ile ilgili calismalara, ik kez 1976 yilinda
baslanmistir. Prof. Dr. Muzaffer Aksoy, Prof. Dr. Ayhan Cavdar, Prof. Dr. Ayten Arcasoy, Prof. Dr.
Cigdem Altay ve birgok degerli hematologtan olusan “Turk Hematoloji Dernedi'nin”  Kibris’i
ziyaretini takiben bu konuda ciddi galigmalar baslatimig ve Dr. Bernadette Modell'in de katkilar ile
talasemi ile mUcadele programi fiilen uygulanmaya konulmustur. Talasemili cocuk sahibi ailelerin
Dr. Nuray Yesiladall bagkanhiginda 1978'de kurduklari “Talasemilileri Koruma Dernegi” de, bu
programin hayata geciriimesinde itici gu¢ olusturmustur. 1980 yilinda talasemi yonunden evlilik
oncesi taramalar yasa ile zorunlu hale getirilmistir.

Talasemi ile miicadele programi, dort ana baslk cercevesinde uygulamaya konmustur

1-Toplumsal Bilinglendirme ve Egitim Programlari: Talasemi’ye kargl toplumsal bilincin artirimasi ve
halkin desteginin saglanmasi, programin basarisinda ¢ok ¢nemli bir unsurdu. Bu cercevede,
yerel basin ve yayin organlari ile toplumsal bilinclendirme programlari baglatimis, okullar
Universiteler ve kislalarda, talasemi ile ilgili konferanslar dizenlenmigtir. Talasemi ile ilgili yayinlanan
gazete ve brogurlerle, halk aydinlatimaya galsiimistir. Saghk Bakanhgr kadin dogum uzmanlarina
génderdigi genelgelerle, hamile kadinlarin talasemi yonunden ciddi bir sekilde sorgulamasini ve
testleri eksik olanlarin yaptirmasini talep etmistir. Zaman zaman yapilan anketlerle, toplumun
talasemi konusunda ne oranda bilgi sahibi oldugu arastiriimistir. .

2-Tarama ve Genetik Danismanlik: Kibris'ta talaseminin yaygin olusu nedeni ile, riskli ailelerin
taranmalari gerekiyordu. 1979'dan itibaren, Dr. Burhan Nalbantoglu Devlet Hastanesi'nde kurulan
“Talasemi Tarama Laboratuarinda”, ailelerinde talasemili hasta olanlar, gebe kadinlar ve tim
evlenecek ciftlere talasemi tarama testleri, uygulanmaya baslanmistir. Her ikisi de taslyici olan
Giftlere genetik danismanlik hizmetleri verilerek, her dogumda % 25 oraninda hasta gocuk sahibi
olabilecekleri, anlatiimistir. TUm risklerine karsin, evlenmeye karar veren ciftlere, hamilelelik
gerceklestigi zaman, erken tani yaptirmalari tavsiye edilmis ve tim bu hizmetler, devlet hastanesi
bunyesinde, Ucretsiz olarak uygulamaya konmustur.

3-Dogum Oncesi Erken Tani: Taslyic ciftlerden dogmasi muhtemel hasta bebeklerin diinyaya
gelmesini 6nlemek amaci ile, 1984 yilinda “ Prenetal Tani Laboratuvan” kurulmustur. Baslangicta
dogum ©&ncesi erken tani, gebeligin 18-20 haftalarinda fetal kan o6rneklemesi ile mumkin
olabiliyordu. Hasta bebeklerin tespiti halinde gebeligin sonlandinimasi  20-22. haftalara kadar
uzuyordu. ilerleyen gebelik haftalar nedeni ile gebeligin sonlandirimasi, anneler agisindan oldukca
stresli ve gug¢ oluyordu. 1991 yilindan itibaren, daha erken gebelik aylarinda uygulanabilen (CVS)
korionik villus 6rneklemesi ve DNA analiz yontemleri kullanimaya baslanmigtir. Son vyillarda
Ulkemizde bazi ciftler, PGD (Preimplantasyon Genetik Diagnosis) yontemlerini tercih etmeye
baslamiglardr.
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4-Talasemi Hastalarinin Tedavileri: Mevcut 200 civarindaki talasemili hastanin, daha iyi tedavi
edilmelerinin  saglanmasina yonelik caligmalar da, koruyucu c¢aligmalara paralel olarak
surdurtlmustdr.

Hastalara yeterli ve glUvenli kan transflzyonlari yapilmig,ve prtransfizyon Hb duzeyleri 9-10gr
civarinda idame ettiriimeye galsilmistir.|

Gelisen hemosideroza karsi etkin selasyon tedavilerine olanak saglanmistir ve 1984‘ten itibaren
“‘Desferal” yaygin olarak kullanilmaya baslanmistir.

ilerleyen yillarda gelisecek kardiak, endokrin, enfeksiyoz komplikasyonlara bagli olarak hastalar,
ilgili uzmanlik alanlari ile igbirligi halinde tedavi edilmislerdir.

BlUyUme ve adolesan ¢agi ile ilgili sorunlara yonelik olarak hastalarin goguna, “hormon replasman”
tedavileri uygulanmistir.

Gelismesi muhtemel kardiak koplikasyonlara karsi, desferalin dizenli bir sekilde sc infuzyonu veya
intravendz yolla kullaniimasina 6zel énem verilmistir. .Oral selator “Ferriproks’un” kullanima girmesi
ve MRI T2* teknolijlerinin uygulanmaya baslamasini takiben, karaciger, pankreas demir yuku ve
kardiomyopati agisindan, hastalar daha iyi takip ve tedavi edilmeye baslanmistir.

Hastalara rutin asllarina ilaveten, Hepatit B asilan uygulanmigtir. Aids’in  parenteral yollardan kan
transfuzyonu ile de bulasabilen d8lumcdl bir hastalik oldugunun anlasiimasini takiben, talasemili
hastalar 1987 yilindan itibaren yilda bir kez HIV ve Hep B yonunden taranmaya tabi tutulmuglardir..
Hep C antikorlari ise, 1992’den itibaren taranmaya baglanmistir. 1992-93 yillarinda  talasemili
hastalarda yapillan Hep C taramalarinda %11.8 oraninda pozitif sonug elde edilmistir.1995’te bu
oran, %15.1’e yukselmistir. Enfekte kisilerden, karaciger biopsileri alinmig ve vyapilan
degerlendirmelerin  sonuclarina goére, hasta olanlara interferon veya ribavirin tedavileri
uygulanmustir.

Hastalara glvenli kan transfuzyonuna olanak saglamak amaci ile Kan Merkezi'mizdeki kanlar HiV,
Hep B, Hep C ve Sifilis yoninden rutin olarak taranmakta ve gelismesi muhtemel HLA antikorlarina
karsl kanlar yatak basi filtreleri ile filtrelenerek verilmektedir.

Hastalarda gok sayidaki kan transflizyonlari sonucunda, yillar iginde gelisen zayif eritrosit antikorlari
nedeni ile zaman zaman reaksiyonlar yasanmaktadir. Kan Merkezi bu tir reaksiyonlara ¢dézim
bulabilmek amaci ile galismalarini sirddrmekredir.

Sonuglar

1980’den itibaren, yilda ortlama 4000-4500 kisi taranmaktadir. Beta talasemi. insidansi %16.5
olup, HbS %0.3, Hb Lepore % 0.1 olarak tesbit edilmistir. Alfa talaseminin de oldukca yUksek
oranda oldugu, mevcut Hb H hastalarinin sayillarindan anlagiimaktadir. Ho O Arap, Hb Summer
Hille de belirli ailelerde rastlanmaktadir. Ulkemizdeki beta ve alfa talasemilerin molekiler
patolojileri de arastiriimig olup, Beta talasemi’de IVS-1-110(G-A) %74.1, IVS-1-6(T-C) %7.8, IVS-1-|
(G-A) %7.3, IVS-11-745 (C-G)'e %6.5 oraninda rastlanmis ve %3.9 oraninda belirlenemeyen
mutasyon tesbit edilmistir. Alfa talasemi ile ilgili yapilan molekuler calismalarda % 74 delesyonel,
%26 nondelesyonel allellere rastalanmigtir. Delesyonel degisikliklerden, alfa 3.7 % 30, Med |
%36, Med Il %4, ve alfa 20.5’'e % 4 oraninda, nondelesyonel tiplerden, alfa PA-1 e %12, alfa PA-
2ye %4 ve alfa 5nt’ e % 10 oraninda rastlanmigtir. Farkli tiplerdeki delesyonel ve nondelesyonel
allellerin kombinasyonu ile 8 tipte Hb H hastaligina rastlanmigtir

1980 yilindan itibaren baslatilan etkin taramalar sonucunda hasta dogum oranlarinda belirgin
duslUs gdzlenmis, 1984’te baslatilan prenatal tani ydntemleri sonucunda yillik talasemili bebek
dogumlari, yilda 1-2'ye dusmustir. 1991de DNA yéntemlerinin uygulamaya girmesi ile bu
oranlarda daha da belirgin dususler tesbit edilmis , hastalkl dogumlar her iki G¢ yilda bire
dUsmustar. 2001 yilindan itibaren, hic yeni talasemili bebek dogmamistir.
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Duzenli bir sekilde uygulanan konvansiyonel tedaviler sonucunda, mevcut talasemili hastalarimizin
yasam sureleri ve kalitelerinde belirgin iyilesmeler saglanmistir.Hastalarimizin % 93.7, yirmi yasin
Uzerinde olup, yaslarina gore dagilimlar soyledir. 0- 10 yag % 2.5, 11-20 yas %3.8, 21-30
yasinda %40.6, 31-40 yas %39.35, 41-50 %11.6, 51-60 yas %1.93. Hastalarmizin egitim ve
calisma yasamlar da toplumdaki genel verilerle uyumludur..Talasemili hastalarimizin % 40’1 evli
veya nisanlidir.Evli olan giftlerin tek veya iki olmak Uzere toplam 30'u askin sayida ¢ocuklari
dinyaya gelmigtir. Talasemili hastalara saglkli cocuk sahibi olabilmeleri icin, genetik olarak
talasemi genini tagimayan sahislarla evlenmeleri 6nerilmektedir. Son zamanlarda talasemili gengler
kendi aralarinda da evlenmeye baglamiglardir. Bunlardan bazi giftler, yumurta veya sperm
donasyonu ile saglikli gocuk sahibi olmuglardir.

KKTC'de 30 yila ulagan c¢abalar sonucunda, talasemi micadelesinde 6nemli noktalara ulagiimig ve
yeni hasta bebek dogumlarinin éntne gecilmistir. Yasayan talasemilerin ise, yasam sureleri ve
kaliteleri artinlarak normal yasam surmelerine, is, aile ve cocuk sahibi olmalarina olanak
saglanmistir.  Bu sonuglarin elde edilmesinde kuskusuz ki, projenin bir devlet poletikasi seklinde
gelen tim hukUmetlerce desteklenmesinin, toplumsal bilingin artirlarak halkin - desteginin
saglanmasinin, evlilik éncesi zorunlu tarama testlerinin, dogum o©ncesi erken tani olanaklarinin
uygulamaya konmus olmasinin ve dunyadaki yeniliklere paralel olarak hastalarin devlet hastanesi
blnyesinde Ucretsiz olarak tedavi edilmelerinin blytk énemi vardir.
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Tarama ve Genetik Dogum Oncesi DNA Yéntemi ile YI L
Danismanlk baslad:  Erken Tani baslad: Dogum Oncesi Erken Tani

KKTC’de talassemi majorlu bebek dogum hizlarindaki dususler (1976-2007)

45



DR. GULSEN BOZKURT

46



