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TALASEM‹ ‹LE ‹LG‹L‹ MED‹KAL SORUNLAR VE
TEDAV‹S‹

Talasemi major tedavisi son yirmi y›lda dramatik bir geliflme

göstermifltir.Özellikle bat› ülkelerinde olmak üzere hastalar›n

yaflam süreleri ve yaflam kalitelerinde ciddi iyileflme görülmüfltür.

Buna ra¤men halen talasemi major hastalar›n›n bir k›sm›nda,

yetersiz kan transfüzyon tedavisi, kan ve kan ürünlerinin

güvenirli¤inin düflük olmas› veya desferioksamine tedavisinin

yetersiz kullan›m› gibi hastal›¤a yada yetersiz veya düflük kaliteli

tedaviye ba¤l› problemlerle karfl›lafl›lmaktad›r.

Hipersplenizm

Bir çok talasemi major hastas› dalak ile ilgili komplikasyonlarla

karfl›laflmaktad›r. Normalde dalak 20-30 ml k›rm›z› kan hücresi

içermektedir. Oysaki yetersiz transfüzyon alan, sürekli olarak

orta dereceden ciddi dereceye anemisi mevcut olan hastalarda,

dalak 1000 ml veya daha üzerinde kan bulundurabilir. Sebebi

dala¤›n ekstra medüller eritropoez görevine ba¤l› olarak k›rm›z›

kan hücresi sentezlemesidir. Ekstramedüller eritropoez vücudun

anemi ile mücadelesi esnas›nda k›rm›z› kan hücrelerinin normal

üretim yeri olan kemik ili¤i d›fl›ndaki organlarda üretilmesine

denir.

Dala¤›n vücuda giren bakteri parazit gibi mikroplar› süzerek

vücudu enfeksiyonlardan korumak gibi görevleri vard›r. (5b)

Bunun yan›nda ömürleri tükenmifl olan k›rm›z› kan hücrelerini

y›karak hemoglobini globulin ve demir parçalar›na ay›rarak

tekrar kullan›labilir hale getirmekte bir di¤er görevidir. Talasemi

major hastalar›nda bu döngü ifllememekte, bunun yerine demir

ya dalakta depolanmakta veya kan dolafl›m›na sal›narak tekrar

dala¤a transfer edilmektedir.Talasemi hastalar›nda ayr›ca k›rm›z›

kan hücreleri anormal flekillidir ve dalaktan geçerken dala¤a

yap›fl›p kalmaktad›r. Sonuç olarak dalak gitgide büyür ve

beraberinde karn›da büyütür.

BÖLÜM   5>
Hastal›kla mücadele eden dalak hiperaktif hale gelir ve buna

hipersplenizm denir. Dalak hastal›k nedeniyle transfüzyon yap›lan

k›rm›z› kan hücrelerini de y›kar, bunlar›n sonucunda hasta her kan

transfüzyon sonras› daha fazlas›na ihtiyaç duyar ve anemi ile

mücadelede transfüzyon yetersiz hale gelir. Yan› s›ra hiperaktif bir

dalak sadece k›rm›z› kan hücrelerini de¤il beraberinde beyaz kan

hücreleri ve trombositleri de y›kar.

Hipersplenizm önlenemezse, dalak vücuda zararl› hale gelmeye

bafllar ve bu dönemde dala¤›n ameliyat ile al›nmas› gerekir, bu

iflleme splenektomi denir. Splenektomi talasemi hastal›¤›n› tedavi

etmez sadece büyük bir dala¤›n ortaya ç›kard›¤› sorunlar› çözümler.

Dala¤›n ameliyat yoluyla al›nmas›na karar vermeden önce baz›

faktörlerin dikkatlice gözden geçirilmesi gerekir.

Bu faktörleri flöylece s›ralayabiliriz:

1. Dalak 6 cmden uzun olmal› veya kar›nda rahats›zl›¤a neden olmal›

2. Di¤er talasemi komplikasyonlar› olmaks›z›n hastan›n transfüzyon

ihtiyac› artmas›: transfüzyon ihtiyac›n›n 1,5 kat artmas› veya 200-

220ml/kg/y›ldan daha fazla kan transfüzyonu ile ortalama hemoglobin

seviyesinin sa¤lanmas›

3. Hastan›n yafl›n›n 5'ten büyük olmas›. Daha önceden de vurguland›¤›

gibi dalak vücudu enfeksiyonlardan koruyan önemli bir organd›r.

Dala¤›n al›nmas› hastan›n ciddi enfeksiyonlarla karfl›laflma riskini

art›rmaktad›r.5 yafl›ndan küçük çocuklarda immün sistemde yeterince

gel iflmedi¤inden bu r isk ciddi derecede artmaktad›r .

Splenektomi önemli bir semptomatik tedavi yöntemi olarak

düflünülmekte ve eskiden belirtildi¤i kadar tehlike arz etmemektedir

ve ek olarak parsiyel splenektomi ve embolizasyon teknikleri geliflmifltir

ve bu yöntemlerle immün fonksiyonlar korunabilmektedir.

Splenektomi ve enfeksiyonlar

Splenektomiyi takiben en önemli risk ciddi enfeksiyonlarla karfl›

karfl›ya kalmakt›r. Splenektomili hastalarda en ufak bir enfeksiyon

bile ölümcül olabilecek kadar ciddi boyutlara ulaflabilir.

Karaci¤er
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Bu enfeksiyonlar genellikle streptokokal enfeksiyonlar veya menenjitlerdir.

5 yafl›ndan küçük hastalarda bu risk daha yüksektir. 2 yafl›n alt›ndaki hastalarda ise bu risk çok daha fazla

artabilmektedir. Özellikle splenektomiden sonraki 1-4 y›lda olmak üzere hastalar hayatlar› boyunca enfeksiyonlara

karfl› daha yüksek risk tafl›maktad›r.

Splenektomili hastalarda enfeksiyon riskini azaltmaya yönelik bafll›ca uygulamalar flöyle s›ralanabilir.

1. Immünoprofilaksi: Pnömokok,heamofilus influenza ve meningokok afl›lar› ile afl›lama: Ameliyat yap›lmadan

2 hafta önce afl›lama yap›lmal› ve tavsiye edilen dönemlerde dozlar› tekrarlanmal›d›r.

2. Kemoprofilaksi: Antibiyotikler özellikle oral penisilin preparatlar›, 2 yafl›ndan küçüklerde 125 mg bid, 2

yafl›ndan büyüklerde 250 mg bid olacak flekilde kullan›lmal›d›r; fakat hastan›n penisilin kullanmas›nda bir sorun

varsa di¤er antibiyotiklerde kullan›labilir. Antibiyotik kullanma süresi klinikten klini¤e de¤ifliklik göstermektedir,

örne¤in baz› uzmanlar antibiyotik kullan›m›n› 18 yafl›na kadar baz›lar› ömür boyu, baz›lar› ise splenektomiyi

takiben 2 y›l boyunca kullanmay› tavsiye etmektedir. Hastalar enfeksiyon riskini de¤erlendirmek amaçl› yak›ndan

takip edilmelidir.

3. E¤itim: Hastalar ve aileleri enfeksiyon  belirtileri aç›s›ndan e¤itilmeli, yurt d›fl›na gidecek olan hastalar

seyahat öncesi gidecekleri yerde s›k görülen enfeksiyonlar aç›s›ndan kemoprofilaksi yap›lmas› gereklili¤i

konusunda bilgilendirilmelidir.

4. Trombosit say›s›n›n yükselmesi aç›s›ndan yak›n takip gerekir. Özellikle trombosit say›s›n›n 800.000/mm3

üzerine ç›kmas› halinde 50-100mg aspirinin günlük kullan›m› trombosit say›s› normale gelinceye kadar tavsiye

edilir.

Splenomegali ve hipersplenizm önlenmesi aç›s›ndan Hb seviyelerinin 9-10g/dl üstünde tutarak dala¤› korumaya

almak gerekir.

Böylece dala¤›n büyümesi geciktirilebilir, dahas› önlenebilir. Dalak boyutlar›n›

normal s›n›rlarda tutmak ayr›ca kan transfüzyon ihtiyac›n› minimalde tutmak

aç›s›ndan da önemlidir.

Kalp ve Endokrin komplikasyonlar

Genellikle afl›r› demir yüklenmesine ikincil olarak talasemi major hastalar›

s›kl›kla kalp,karaci¤er ve endokrin organlarla ilgili problemler yaflarlar. Kalpten

farkl› olarak yetersiz veya az kan transfüzyonu yap›lan hastalarda nadiren

karaci¤er ve endokrin organlar›n fonksiyon problemi yaflan›r. Çünkü endokrin

problemler ço¤unlukla kan transfüzyonlar› ve beraberinde yetersiz demir

flelasyon tedavisi alan hastalarda görülür ve yetersiz transfüzyon alan hastalar

bu komplikasyonlar›n geliflmesine zaman kalmadan ölürler.

Kalp Komplikasyonlar›

Kalp komplikasyonlar› transfüzyonu yetersiz

yap›lan hastalarda s›kt›r.Bu hastalarda kronik

anemi varl›¤›nda kalpte artan demir yükü

sonucu kalp zorlan›r ve kalp yetmezli¤ine

neden olabilir. Transfüzyon yap›lmayan veya

az yap›lan hastalar yirmili yafllara ulaflamazlar

ve bu hastalarda ölümün en s›k nedeni olarak

kalp rahats›zl›klar› karfl›m›za ç›kar.

Fazla demir al›m›n›n sonuçlar›;

Kalp : Biventriküler yetmezlik, Aritmiler

Pitüiter bez : Hipogonadotropik hipogonadizm, Osteoporoz

Endokrin bez : Diabet,Hipotiroidi, hipoparatiroidi

Karaci¤er :  Fibrozis, siroz, özellikle aktif hepatit C durumunda
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Yeterli transfüzyon alan hastalarda Desferoksamin rejimi do¤ru ve yeterli uygulanmazsa veya hastalar

desferoksamin temininde güçlüklerle karfl›lafl›rlarsa demir yüklenmesine ba¤l› kalp sorunlar› ile karfl›laflabilirler.

Daha önceden de belirtildi¤i gibi, kan transfüzyonlar› ile  vücutta önemli derecede demir yükü oluflur, ve çeflitli

organlarda depo edilir. Kalpte biriken ekstra demir yükü kalbin fonksiyonlar›n› azalt›r ve enfeksiyonlara ve

hastal›klara karfl› daha hassas hale getirir.Sonuç olarak kalp kas› gücünü kaybeder, kalbin vücuda kan pompalama

miktar› k›s›tlan›r.Yeterli transfüzyona ra¤men yetersiz flelasyon yap›lan hastalar yirmili yafllara ulaflamadan

ölürler.

Kalbin perikard›, miyokard›, kapaklar› ve ileti sistemi gibi parçalar› afl›r› demir yükünden etkilenebilir. Kalbin

her bir parças› afl›r› demir yükü sonucu farkl› fonksiyon bozukluklar›na yol açar,(aritmiler) kalp at›m h›z›

bozukluklar›,kalp kas›n›n gevfleme kusurlar›,(diastolik disfonksiyon), pompa gücünün azalmas› (sistolik

disfonksiyon), dokularda s›v› birikmesi (plevral efüzyon, perikardiyal efüzyon, asit, periferal ödem) ve kalp

yetmezli¤inin di¤er belirtileri ortaya ç›kabilir.

Ayn› zamanda afl›r› demir yükünün sonucu olarak hiçbir semptom olmadan  ciddi kardiak hastal›klarda geliflebilir.

Çarp›nt›, senkop, nefes darl›¤›,mide üzerinde a¤r›,egzersiz esnas›nda kolayca yorulma, bacaklarda flifllik gibi

semptomlar›n varl›¤› aç›s›ndan talasemi major teflhisi konuldu¤u andan itibaren yak›n takip alt›na al›nmal›,ve

kalp komplikasyonlar› geliflmeden önlem al›nmal›d›r. Çünkü bu semptomlar geliflti¤i esnada kalp hastal›¤›

çoktan ileri düzeye gelmifl olabilir. Fakat kalp hastal›¤› geliflse dahi etkin flelasyon tedavisi ile kalbin fonksiyonlar›

tekrar normal düzeylere getirilebilir.

Kalp fonksiyonlar›n›n monitorizasyonu

Talasemi hastalar› senede en az bir kere tam bir kardiolojik de¤erlendirmeden geçmelidir. E¤er kardiolojik

problemleri varsa bu say› daha da art›r›labilir.

Y›ll›k muayenede yap›lmas› gereken testleri flöyle s›ralayabiliriz:

• Öykü (tüm semptomlar›n detayl› olarak tan›mlanmas›) ve fizik

muayene

• Akci¤er filmi: Kalbi de¤erlendirmek amaçl› çok daha teknolojik

metodlar mevcut olsa da hem bu metodlar›n uygulanamayaca¤›

göz önünde tutularak hem de akci¤er filminin tek bafl›na bize

kalp, kalp büyüklü¤ü, akci¤erler hakk›nda de¤erli bilgiler vermesi

aç›s›ndan, ayn› zamanda herhangi bir ekstra medüller kitle

hakk›nda uyar›c› olmas›ndan günümüzde hala önemini

korumaktad›r.

• EKG (elektrokardiogram):Özellikle beraberinde egzersiz yap›l›rken

de¤erlendirilirse aritmiler ve kalp odalar›n›n fonksiyonunu de¤er-

lendirmek aç›s›ndan önemlidir.

• 24 saat EKG: Holter (24 saatlik kalp fonksiyonlar›n›

de¤erlendirilmesi) K›sa EKG kay›tlar›yla gösterilemeyen patolojileri

de¤erlendirmek amaçl› kullan›labilecek bir yöntemdir.

• Ekokardiyogram: Kalp odalar›n›n büyüklüklerinin

de¤erlendirilmesinde ve kalbin her bölümünün fonksiyonlar›n›n

de¤erlendirilmesinde baflvurulabilir.

• MUGA SCAN: Kalp fonksiyonlar›n›n de¤erlendirilmesinde

kullan›lan radyoizotop incelemesidir. Egzersiz yaparken daha

do¤ru  bilgi edinilmesine ra¤men,hasta istirahat halindeyken

de¤erlendirme tercih edilmelidir..

Kalp hastal›¤›n› önlemek veya hastal›kla mücadele etmek amaçl›

bir dizi önemli husus mevcuttur.

• Kardiyak komplikasyon olmayan hastalarda hemoglobin

seviyeleri tavsiye edilen düzeylerde tutulmal›. (hemoglobin

seviyesi:9,5-10 gr/dl)

• Kardiak komplikasyonu olan hastalarda kalbin iyi oksijenizasyonu

sa¤lamak amaçl› transfüzyon öncesi hemoglobin seviyesi 10-

11 gr/dl aras›nda bulundurulmal› ve hastalara s›k ama az

miktarda eritrosit transfüzyonu yap›lmal› , kalp yetmezli¤i teflhisi

konulmufl hastalarda doktor önerisiyle her transfüzyon esnas›nda

diüretik verilmeli. Kalp hastal›¤› olan hastalarda veya yüksek

demir yükü olan hastalarda  24 saatlik desferoksamin infüzyonu

(subkutan veya intravenöz kataterle 50-60 mg/kg/gün dozunda)

gibi yo¤un bir demir flelasyon tedavisi program›na al›nmal›.

• Desferoksamin ve deferipron beraber kullan›m›n›n daha k›sa

sürede kardiak demir yükünü azaltt›¤› yap›lan son çal›flmalarda

gösterilmifltir.

5c Kalbin Homeostatik
kontrol özeti

Kan
pH

Beyinde
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Kalp

Yukar› do¤ru
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Günümüzde ciddi kalp hastal›klar›nda dahi yo¤un flelasyon tedavisinin varolan patolojiyi k›sa sürede geriye

çevirdi¤i gösterilmifltir. Buna ra¤men en iyisi daha hastal›k geliflmeden talasemi hastalar›n› flelasyon tedavisi

program›na almakt›r. Kalp dokusundaki demir yükünü de¤erlendirmak güçtür. Magnetik resonans görüntüleme

konusunda ki son geliflmeler kalpdeki demir yükünü de¤erlendirmek aç›s›ndan bize umut vaat etmektedir.

K›sacas›,talasemi major hastalar›nda kalp komplikasyonlar› depo edilen doku demirini uzaklaflt›rmak için

flelasyon tedavisinin yan›nda kalp kas› fonksiyonlar›n› koruyan konvansiyonel ilaçlar› da içermelidir, örne¤in;

• Kalbin pompa fonksiyonunu koruyan ilaçlar: anjiotensin dönüfltürücü enzim inhibitörleri (ACE‹)

• Konjestif kalp yetmezli¤inde solunum s›k›nt›s›n› gideren diüretikler

• Kalp ritmindeki bozukluklar› gideren ilaçlar (anti aritmik ilaçlar)

Hipotiroidizm ve hipoparatiroidizm gibi endokrinolojik problemler veya vitamin C eksikli¤ide kalp hastal›klar›na

sebep olabilir. Ama genellikle altta yatan sebebi düzeltmekle kalp problemleri çözülebilir.

ENDOKR‹N KOMPL‹KASYONLAR
Endokrin sistem içinde birçok glanduler doku mevcuttur.-pitüiter, tiroid, paratiroid, adrenaller, pankreas

beta.hücreleri, erkeklerde testis ve kad›nlarda yumurtal›klar.

Bu bezler hormonlar›n oluflturulup

salg›lanmas›nda görevlidir. Ayr›ca bu

dokular demir depolanmas›na maruz

kalacak kadar duyarl›d›r.Hayatlar›n›n

erken dönemlerinde flelasyon

tedavisi almaya bafllasalar dahi

talasemi hastalar› s›kl›kla endokrin

komplikasyonlarla karfl›lafl›rlar.

Endokrin komplikasyonlar büyüme

gerili¤i , puberte gecikmesi , diabet,

hipotiroidizm, hipoparatiroidizm ve

yetiflkinlerde seksüel fonksiyon

bozuklu¤u olarak s›ralanabilir (5d)

Büyüme:
Talasemi major hastalar›n›n 30-

50%s inde büyüme ger i l i ¤ i

görülmektedir .Kronik anemi,

hipersplenizm, demir yükü, desferok-

samin toksisitesi, hipotiroidizm,

puberte gecikmesi, hipogonadizm

ve kronik karaci¤er hastal›klar›n›n

hepsi  büyüme hormonu eksikli¤i

veya resistans›, beslenme bozukluk-

lar›, genetik predispozisyon, emosyonel stresler eflli¤inde

büyümeyi negatif yönde etkiler.

Yeterli tedavi almayan hastalar›n yo¤un oldu¤u ülkelerde,

kronik anemi ve beslenme bozukluklar› büyüme gerili¤inin

temel sebebi iken, iyi tedavi alan hastalar›n yo¤un bulundu¤u

ülkelerde flelasyon tedavisinin yeterli yap›lmamas›na ba¤l›

demir yükü  büyüme gerili¤inin olas› nedenidir.

Yeterli  transfüzyon ve flelasyon tedavisi alan hastalarda

yüksek doz desferioksamine tedavisi kemik seviyesinde

toksisiteye sebep olarak büyüme gerili¤ine sebep olabilir.

5d
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Büyüme gerili¤inin etkili tedavisi alt›nda yatan sebebi iyi ay›rt etmekle bafllar.Çocukluk döneminden bafllayarak

yetiflkinli¤e kadar dikkatli ve düzenli kontroller çok önemlidir.Büyüme hormonu salg›lama ve fonksiyonu

ölçümleri, farkl› sonuçlar vermesine ba¤l› olarak büyüme hormonunun tedavi amaçl› kullan›m› halen tart›flmal›d›r..

Büyüme gerili¤i ve hipogonadizm
Puberte bafllang›c›nda, hipotalamus-beynin pitüiter beze en yak›n k›sm›-gonadotropin salg›lat›c› hormon ad›nda

bir hormon salg›lamaya bafllar. GnRH pitüiter bezi uyar›r ve pitüiter bez gonadotropinleri salg›lamaya bafllar:

folikül uyar›c› hormon, lüteinizan hormon. Bu hormonlar testis ve yumurtal›klardan;erkeklerde testesteron ve

diflilerde progesteron ve estradiol salg›lanmas›na neden olur. Bu hormonlar tüm vücutta dolaflarak erkek ve

difli cinsiyet organlar›n›n geliflmesi ve üreme kapasitesine ulaflmas›n› sa¤lar. Pitüiter bezden üretilen FSH ve

LH serbest demirin zararl› etkilerine karfl› daha duyarl›d›r.

Gecikmifl puberte ve hipogonadizm de¤iflik ülkelerden bildirilen çeflitli yay›nlarda en s›k endokrinolojik problem

olarak karfl›m›za ç›kmaktad›r. Gecikmifl puberte seksüel geliflimin hiç olmamas› olarak tan›mlan›r. Bir baflka

deyiflle diflilerde13 yafl›na kadar meme geliflimi, erkeklerde 16 yafl›na kadar testiküler büyümenin olmamas›d›r.

E¤er 16 yafl›na kadar hiç puberte ile ilgili belirti yoksa hastada hipogonadizm teflhisi konulur. Erkeklerde testis

ve penis küçük kal›r, diflilerde memeler geliflmez ve menstrüel siklüs bafllamaz (primer amenore).Bu durum

genel olarak önemli psikolojik problemlere sebep olur.

Gecikmifl pubertenin etkin tedavisi alt›nda yatan sebebin belirlenmesi ile bafllar. Fazla demir depolanmas›

bireysel farkl›l›klar göstererek farkl› geliflim basamaklar›n› etkiler. Her vaka detayl› incelemeye ihtiyaç gösterir.

Demir flelasyon tedavisi bu komplikasyonlar›n önlenmesinde hayati önem tafl›r.Buna ek olarak seks steroidleri

(erkeklerde testesteron ve bayanlarda östrojen) reçete edilerek seksüel geliflim ve cinsiyet organlar›n geliflimi

sa¤lan›r.

Hasta normal seksüel geliflimde olsa bile cinsiyet organlar›

fazla demir yükü nedeniyle etkilenebilir. Fazla demir pitüiter

ve cinsiyet organlar›na zarar verebilir. Bu durumda diflilerde

menstrüel siklüs durabilir (sekonder amenore),erkeklerde

azalm›fl semen ve impotans infertiliteye sebep olur.

Hipotiroidizm
Tiroid bezi boyunda yer al›r ve hayat›n ilk y›llar›nda beyin

gelifliminde sonraki y›llarda ise büyüme ve geliflmede önemli

görevleri vard›r. Tiroid bezinde üretilip salg›lanan tiroxin,

bireyin tüm vücudunun enerji ihtiyac›n› ve metabolizmay›

karfl›lar.Oysaki fazla demir tiroid bezinde depolan›nca salg›lama

fonksiyonunu kaybeder ve primer hipotiroidizme neden olur.

Primer hipotiroidizmi olan hastalar afl›r› üflürler ve kendilerini

uykulu hissederler ve genellikle mental ve fiziksel yavafllama

görülür.Tiroid dokusunun demir nedeniyle zarar görmesi

kalbin fonksiyonlar›n›da bozar.Fakat patolojiye her zaman

klinik belirtiler  efllik etmez ve  tan› sadece laboratuar testleri

ile konabilir.(TSH,T3 ve T4)10 yafl›ndan sonra bu testlerin

y›ll›k olarak kontrol edilmesi gerekir. Laboratuvar testleri ile

 hipotiroidizm teflhisini  konursa (TSH yükselmesi normal

veya azalm›fl T4 seviyeleri ile birlikte),klinik semptomlar

ortaya ç›km›fl olsun yada olmas›n, tedavide tiroksin

kullan›labilir.

Hipoparatiroidizm
Tiroid bezine yap›flm›fl flekilde bulunan 4 adet paratiroid bezi

mevcuttur. Bu bezlerin temel fonksiyonu PTH uyar›s› ile

birlikte vücut kalsiyum seviyelerinin kontrolüdür. Demir yükü

paratiroid fonksiyonlar›n› bask›lar ve hipoparatiroidizme

neden olur, vücutta kalsiyum seviyesinin düflmesine neden

olur, bu duruma hipokalsemi denir ayn› zamanda fosfor

seviyesindeki de¤iflikliklerde klini¤e efllik eder.

Vücutta kalsiyum ve fosfor seviyelerinin de¤iflmesi baz› klinik

semptomlara sebep olur. Düflük kalsiyum seviyesi bacaklarda

ve kollarda seyirmelere, kramplara ve kas spazmlar›na neden

olur.
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Kemik

Pitutiar

Paratiroid

Tiroid



7372

talasemihakk›ndatalasemihakk›nda
talasemi
hakk›nda herfley

talasemi
hakk›nda herfley

Generalize konvülziyonlar ve kalp fonksiyonlar›ndaki bozulmalar

daha geç bulgulard›r. Serum kalsiyum, fosfor, PTH ölçümleri

teflhis koymada yard›mc›d›r. Vitamin D ve kalsiyum verilmesi

metabolik bozuklu¤u düzeltmede etkilidir. Nadir vakalarda

ciddi spazm mevcutsa intravenöz  kalsiyum verilebilir.

Diabetus mellitus

Kronik demir eflli¤inde kronik karaci¤er hastal›¤›,viral

enfeksiyonlar ve genetik faktörler glukoz dengesinde bozul-

malara sebep olarak diabet geliflimine sebep olur. Diabetus

mellitus açl›k kan flekerinin 126 mg/dl 'nin üstünde olmas›,

spot kan flekerinin 200 mg/dl'nin üzerinde olmas› olarak

tan›mlan›r. Glukoz intolerans› ise glukoz al›m›n› takiben yeterli

insülin cevab›n›n oluflmamas›d›r. Talasemi major hastalar›n›n

yaklafl›k yar›s›nda glukoz intolerans› mevcuttur, 10-30%'i

hayatlar›n›n bir devrinde diabetes mellitus gelifltirir. Aile

fertlerinin özellikle birinci derece akrabalar›n birinde-anne,

baba-diabet varsa diabet geliflme riski artar.

Diabet vücudun glukoz metabolizmas›n›n bozulmas› ve glukozun

hücre içine al›narak kullan›lmas›nda bozuklu¤a ba¤l› olarak

geliflir. Glukoz metabolizmas›ndan sorumlu organ pankreast›r,

pankreas midenin yan›nda yer al›r ve beta hücreleri arac›l›¤›yla

insülin üretir. Demir beta hücrelerine zarar

verebilir, vücudun flekeri kullanma

fonksiyonu kaybolur, ve fleker

vücutta birikir.

Orta ciddiyette diabeti olan

hastalarda, hiç klinik semptomu

olmayan ve ancak laboratuar testleri ile

teflhis edilebilen glukoz intolerans› mevcuttur.

Araflt›rmalar diabet geliflmeden önce glukoz intolerans›n›n oldu¤unu

göstermektedir. ‹nsülin rezistans› olarak adland›r›lan dönemde dikkatli

monitorizasyon gereklidir. Yo¤un flelasyon tedavisinin yan›nda hastalar

diyet yapmal› ve kilo vermelidir.

Glukoz intolerans› ve diabetes mellitus tan›s› yemeklerden önce ve

sonra kan glukoz seviyeleri ölçülerek konulur. Örne¤in, sabah kahvalt›

yapmadan önce aç olarak 7 mmol/lt =126 mg/dl seviyesinde veya

üstünde glukoz seviyesi diabet tan›s›n› koydurur. Kan glukoz seviyesinin

yemeklerden sonra 11mmol/lt ;200mg/dl üstünde olmas› diabet teflhisi

koydurur.75 gram glukozun verilmesinden 2 saat sonraki ölçümde 8-

11 mmol(140-200mg/dl) olmas› bozulmufl glukoz tolerans›n› gösterir.10

yafl›ndan sonraki her  talasemi major hastas›na y›lda en az bir kere

glukoz tolerans testi yap›lmal›d›r.

Diabetus mellitus  varl›¤›nda, hastal›¤›n daha ciddi bir formu olarak,

insülin yap›m› ciddi flekilde bozulmufltur, ve hastalar subkutan insülin

enjeksiyonuna ihtiyaç duyarlar. Diabet tedavi edilebilir bir hastal›kt›r.

Fakat tedavinin en önemli basamaklar›ndan birisini de ailenin ve

arkadafllar›n deste¤i oluflturur. Diabet hastalar›n›n kan flekeri seviyelerini

günde 3 veya 4 kere ölçmeleri gereklidir. Evde glukometre ile yap›lan

bu monitorizasyonun doktorun hastan›n ihtiyaçlar›na göre insülin

seviyelerini ayarlamas› aç›s›ndan faydas› vard›r. Di¤er laboratuar ve

klinik testler diabet komplikasyonlar›n›n takip edilmesi aç›s›ndan önemlidir.

Böbrek fonksiyonlar›n›n ve göz fundus özelliklerinin aral›kl› de¤erlen-

dirilmesi de diabetin en önemli iki komplikasyonunun yak›ndan takibi

aç›s›ndan önemlidir. Talasemi hastalar›n›n düzenli desferrioksamine

tedavisi almas› diabet geliflme riskini düflürür.

Osteoporoz

Talasemi hastalar›nda ince ve k›r›lgan kemikler çeflitli faktörlere ba¤l›

olarak geliflir. Osteoporoz, anemi, kemik ili¤inin aktivitesinin artmas›na

ba¤l›, diette kalsiyumdan fakir g›dalar›n al›nmas›, kemiklerde demir

miktar›n›n artmas›, beslenme bozukluklar›, gecikmifl puberte veya

hipogonadizm ve di¤er ilgili endokrin problemlere ba¤l›, genetik faktörler,

osteoporoz geliflmesine neden olur.
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Osteoporozu olan hastalarda fiziksel aktivite k›s›tlan›r ve

kemiklerde deformiteler geliflir,ciddi k›r›klar oluflabilir.

Omurga ve kalça kemiklerinin DEXA metodu ile kemik

dansitelerinin ölçülmesi ile osteoporoz teflhisi konulabilir.

Dünya Sa¤l›k Örgütü'ne göre osteopeni kemik dansitesinin

-1 ve -2.5 aras›nda olmas› ,-2.5 in alt›nda alt›nda olmas›

ise osteoporoz olarak adland›r›lmaktad›r.

Kemik hastal›klar›n›n önlenmesinde ilk planda, düzenli

kan transfüzyonu, iyi bir flelasyon, endokrinopatilerin

tedavisi, düzenli egzersiz ile önlenmesi önemlidir.

Osteoporozu önlemek için hastalar›n sigara kullanmamas›,

kalsiyumdan zengin g›dalarla beslenmesi, düzenli egzersizin

yan›nda  vitamin D preparatlar›n›n kullan›lma-s›yla sa¤lan›r.

Osteoporoz geliflti¤inde bifosfonatlar gibi baz› ilaçlar›n

kullan›m› (pamidronat,aledronat) fayda sa¤layabilir.

Üreme

Talasemili kad›n hastalar güvenle gebe kalabilirler. Fakat

gebe kalmaya karar vermeden önce  doktoruyla birlikte

hastal›¤›n durumunu iyice de¤erlendirmeleri gerekebilir.

Gebe kalmaya karar veren hastalar öncelikle detayl› bir

klinik ve psikolojik muayeneden geçmelidir.

Normal menstrüel siklüsü

olan talasemili kad›n

hastalar kolayca gebe

kalabilir ama primer veye

sekonder amenoresi olan

kad›n hastalar gebelik

öncesi ovulasyon indüksi-

yonu amaçl› hormrnal

tedaviye ihtiyaç göstere-

bilir. Azospermisi olan

erkek hastalar ise ço¤unlukla bir y›ll›k hormon tedavi-

                                                  sine cevap verirler.

5f

Hastan›n hamile oldu¤u anlafl›ld›¤› anda flu incelemelerin yap›lmas›

gerekir:

1. Desferoksamin kullan›m› gebelik anlafl›l›r anlafl›lmaz kesilmeli,

çünkü ilac›n fetüse etkisi aç›k de¤ildir. Fakat hayvan deneyleri

embriyoya ciddi zarar verdi¤ini göstermifltir. E¤er hastan›n demir

yükü kalp yetmezli¤ine sebep olacak kadar fazla ise gebeli¤in

son dönemlerinde düflük doz 20-30 mg/kg /gün desferoksamin

kullanabilir.

2. Hemoglobin seviyesini normal s›n›rlarda tutmak amaçl› (10-

15 gr/dl) gebelere daha s›k transfüzyon yap›lmal›d›r.

3. Kalp fonksiyonlar› yak›ndan takip edilmelidir. Düflük ferritin

seviyeleri ile gebeli¤e bafllayan kad›nlar, yüksek ferritin düzeyleri

olanlara göre daha iyi kalp fonksiyonlar›na sahiptirler.

4. Diabetes mellitusu veya di¤er endokrinopatileri olan hastalar

daha yak›ndan monitorize edilmelidir

Üreme problemleri için etkin tedavi alan birçok hasta son y›llarda

çok sa¤l›kl› çocuklar do¤urabilmifltir.

Efllerin her ikisi de talasemi major hastas›ysa ve sa¤l›kl› çocuk

do¤urmak istiyorsa döllenme laboratuar ortam›nda tamamen

vücut d›fl›nda yap›lmal› ve bu hastalara multidisipliner yaklafl›lma-

l›d›r:kardiyolog, jinekolog, hematolog, pediatrist, endokrinolog

çal›flma ekibinde bulunmal›d›r.

Sonuç olarak ,talasemi major ve talasemi intermediyada  hastalar›n

çocuk sahibi olmak istemesi do¤ald›r. Örne¤in K›br›s'ta talasemili

62 kad›n›n 50'si talasemi major 12'si talasemi intermediya olmak

üzere ortalama yafl› 25 olan 90 gebelik takip edilmifltir:

• 14 tanesinde invitro fertilizasyon ve inseminasyon tekni¤iyle

gebelik sa¤lanm›fl.

• 87 sa¤l›kl› bebek do¤mufl, 69 miad›nda do¤um;4 ikiz gebelik

ve 1 üçüz gebeli¤i içeren 12 preterm eylem;7 düflük;2 ölü do¤um

olmufl.Eylem komplikasyonu hiçbir vakada geliflmemifl,

geçici kalp komplikasyonlar› 9 hastada görülmüfl.

Osteoporozlu bir hastada
DEXA sonuç örne¤i

Toplam

KM
D

Yafl

DEXA sonuçlar› özeti:

Bölge  Alan   BMC BMD    T- PR   Z- AM
 (cm2)     (g) (g/cm2) Score (%) Score (%)

L3  13.78    5.93 0.430 -6.1 39 -5.9  40

L4  14.83    7.30 0.492 -5.9 43 -5.7  44

Toplam 28.61 13.23 0.463 -6.0 41 -5.8  42

DSÖ Klasifikasyonu: Osteoporoz
K›r›k riski:Yüksek

Uterus

Plasenta

Göbek
kordonu

Baban›n semeni ile
yumurtalar kar›flt›r›l›r

Yumurtal›klardan
olgun yumurtalar ç›kar›l›r

Döllenmifl
yumurta

annenin uterusuna
 yerlefltirilir


