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TALASEMI iLE iLGiLi MEDIKAL SORUNLAR VE
TEDAVISI

Talasemi major tedavisi son yirmi yilda dramatik bir gelisme
gostermistir.Ozellikle bati Glkelerinde olmak Gzere hastalarin
yasam sUreleri ve yasam kalitelerinde ciddi iyilesme gorlmustar.
Buna ragmen halen talasemi major hastalarinin bir kisminda,
yetersiz kan transfizyon tedavisi, kan ve kan Grinlerinin
guvenirliginin dusik olmasi veya desferioksamine tedavisinin
yetersiz kullanimi gibi hastaliga yada yetersiz veya dusuk kaliteli
tedaviye bagl problemlerle karsilasiimaktadir.

Hipersplenizm

Bir cok talasemi major hastasi dalak ile ilgili komplikasyonlarla
karsilasmaktadir. Normalde dalak 20-30 ml kirmizi kan hicresi
icermektedir. Qysaki yetersiz transfizyon alan, surekli olarak
orta dereceden ciddi dereceye anemisi mevcut olan hastalarda,
dalak 1000 ml veya daha tzerinde kan bulundurabilir. Sebebi
dalagin ekstra mediller eritropoez gérevine bagl olarak kirmizi
kan hicresi sentezlemesidir. Ekstrameduller eritropoez viicudun
anemi ile micadelesi esnasinda kirmizi kan hicrelerinin normal
dretim yeri olan kemik iligi disindaki organlarda tretilmesine
denir.

Dalagin vicuda giren bakteri parazit gibi mikroplarn sizerek
vicudu enfeksiyonlardan korumak gibi gorevleri vardir. (5b)
Bunun yaninda émurleri tikenmis olan kirmizi kan hicrelerini
yikarak hemoglobini globulin ve demir parcalarina ayirarak
tekrar kullanilabilir hale getirmekte bir diger gorevidir. Talasemi
major hastalarinda bu dongu islememekte, bunun yerine demir
ya dalakta depolanmakta veya kan dolasimina salinarak tekrar
dalaga transfer edilmektedir.Talasemi hastalarinda ayrica kirmizi
kan hacreleri anormal sekillidir ve dalaktan gecerken dalaga
yapisip kalmaktadir. Sonuc olarak dalak gitgide buyur ve
beraberinde karnida buyutir.
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Hastalikla micadele eden dalak hiperaktif hale gelir ve buna
hipersplenizm denir. Dalak hastalik nedeniyle transfizyon yapilan
kirmizi kan htcrelerini de yikar, bunlarin sonucunda hasta her kan
transfizyon sonrasi daha fazlasina ihtiyac duyar ve anemi ile
mucadelede transfizyon yetersiz hale gelir. Yani sira hiperaktif bir
dalak sadece kirmizi kan hcrelerini degil beraberinde beyaz kan
hicreleri ve trombositleri de yikar.

Hipersplenizm dnlenemezse, dalak viicuda zararli hale gelmeye
baslar ve bu donemde dalagin ameliyat ile alinmasi gerekir, bu
isleme splenektomi denir. Splenektomi talasemi hastaligini tedavi
etmez sadece buyuk bir dalagin ortaya cikardigi sorunlari cozomler.
Dalagin ameliyat yoluyla alinmasina karar vermeden 6nce bazl
faktorlerin dikkatlice gozden gecirilmesi gerekir.

Bu faktorleri soylece siralayabiliriz:

1. Dalak 6 cmden uzun olmali veya karinda rahatsizliga neden olmali
2. Diger talasemi komplikasyonlari olmaksizin hastanin transfizyon
ihtiyaci artmasi: transfizyon ihtiyacinin 1,5 kat artmasi veya 200-
220ml/kg/yildan daha fazla kan transfizyonu ile ortalama hemoglobin
seviyesinin saglanmasi

3. Hastanin yasinin 5'ten bytk olmasi. Daha 6nceden de vurgulandigi
gibi dalak viicudu enfeksiyonlardan koruyan 6nemli bir organdir.
Dalagin alinmasi hastanin ciddi enfeksiyonlarla karsilasma riskini
artirmaktadir.5 yasindan kiicik cocuklarda immun sistemde yeterince
gelismediginden bu risk ciddi derecede artmaktadir.
Splenektomi onemli bir semptomatik tedavi yéntemi olarak
dusunulmekte ve eskiden belirtildigi kadar tehlike arz etmemektedir
ve ek olarak parsiyel splenektomi ve embolizasyon teknikleri gelismistir
ve bu yontemlerle immin fonksiyonlar korunabilmektedir.

Splenektomi ve enfeksiyonlar

Splenektomiyi takiben en onemli risk ciddi enfeksiyonlarla karsi
karstya kalmaktir. Splenektomili hastalarda en ufak bir enfeksiyon
bile 6lumcil olabilecek kadar ciddi boyutlara ulasabilir.
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Bu enfeksiyonlar genellikle streptokokal enfeksiyonlar veya menenjitlerdir.

5 yasindan kicik hastalarda bu risk daha yuksektir. 2 yasin altindaki hastalarda ise bu risk cok daha fazla
artabilmektedir. Ozellikle splenektomiden sonraki 1-4 yilda olmak Gzere hastalar hayatlar boyunca enfeksiyonlara
karsi daha yuksek risk tasimaktadir.

Splenektomili hastalarda enfeksiyon riskini azaltmaya yonelik baslica uygulamalar séyle siralanabilir.

1. Immiinoprofilaksi: Pnomokok,heamofilus influenza ve meningokok asilari ile asilama: Ameliyat yapiimadan
2 hafta once asilama yapilmali ve tavsiye edilen donemlerde dozlari tekrarlanmalidir.

2. Kemoprofilaksi: Antibiyotikler 6zellikle oral penisilin preparatlari, 2 yasindan kictklerde 125 mgq bid, 2
yasindan buytklerde 250 mgq bid olacak sekilde kullanilmalidir; fakat hastanin penisilin kullanmasinda bir sorun
varsa diger antibiyotiklerde kullanilabilir. Antibiyotik kullanma stresi klinikten klinige degisiklik gostermektedir,
ornegin bazi uzmanlar antibiyotik kullanimini 18 yasina kadar bazilari dmir boyu, bazilari ise splenektomiyi
takiben 2 yil boyunca kullanmayi tavsiye etmektedir. Hastalar enfeksiyon riskini degerlendirmek amacli yakindan
takip edilmelidir.

3. Egitim: Hastalar ve aileleri enfeksiyon belirtileri acisindan egitilmeli, yurt disina gidecek olan hastalar
seyahat dncesi gidecekleri yerde sik gértlen enfeksiyonlar acisindan kemoprofilaksi yapiimasi gerekliligi
konusunda bilgilendirilmelidir.

4. Trombosit sayisinin yiikselmesi acisindan yakin takip gerekir. Ozellikle trombosit sayisinin 800.000/mm3
Uzerine cikmasi halinde 50-100mgq aspirinin ginluk kullanimi trombosit sayisi normale gelinceye kadar tavsiye
edilir.

Splenomegali ve hipersplenizm 6nlenmesi acisindan Hb seviyelerinin 9-10g,/dl Ustinde tutarak dalagi korumaya
almak gerekir.
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Boylece dalagin buyumesi geciktirilebilir, dahasi 6nlenebilir. Dalak boyutlarini
normal sinirlarda tutmak ayrica kan transfiizyon ihtiyacini minimalde tutmak

acisindan da onemlidir.

Kalp ve Endokrin komplikasyonlar

Genellikle asin demir yuklenmesine ikincil olarak talasemi major hastalari
siklikla kalp,karaciger ve endokrin organlarla ilgili problemler yasarlar. Kalpten
farkli olarak yetersiz veya az kan transfizyonu yapilan hastalarda nadiren
karaciger ve endokrin organlarin fonksiyon problemi yasanir. Cinkd endokrin
problemler cogunlukla kan transfizyonlari ve beraberinde yetersiz demir
selasyon tedavisi alan hastalarda gortlur ve yetersiz transfizyon alan hastalar
bu komplikasyonlarin gelismesine zaman kalmadan olirler.

Fazla demir aliminin sonuclari;

Kalp : Biventrikuler yetmezlik, Aritmiler

Pitiiiter bez : Hipogonadotropik hipogonadizm, Osteoporoz

Endokrin bez : Diabet, Hipotiroidi, hipoparatiroidi

Karaciger  : Fibrozis, siroz, 6zellikle aktif hepatit C durumunda

Kalp Komplikasyonlari

Kalp komplikasyonlari transfizyonu yetersiz
yapilan hastalarda siktir.Bu hastalarda kronik
anemi varliginda kalpte artan demir yiko
sonucu kalp zorlanir ve kalp yetmezligine
neden olabilir. Transfizyon yapiimayan veya
az yaplilan hastalar yirmili yaslara ulasamazlar
ve bu hastalarda 6lumun en sik nedeni olarak
kalp rahatsizliklar karsimiza cikar.
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Yeterli transfzyon alan hastalarda Desferoksamin rejimi dogru ve yeterli uygulanmazsa veya hastalar
desferoksamin temininde gucliiklerle karsilasirlarsa demir yiiklenmesine bagl kalp sorunlarr ile karsilasabilirler.
Daha onceden de belirtildigi gibi, kan transfiizyonlari ile viicutta 6nemli derecede demir yiki olusur, ve cesitli
organlarda depo edilir. Kalpte biriken ekstra demir yiki kalbin fonksiyonlarini azaltir ve enfeksiyonlara ve
hastaliklara karsi daha hassas hale getirir.Sonuc olarak kalp kasi giicind kaybeder, kalbin viicuda kan pompalama
miktarr kisitlanir.Yeterli transfizyona ragmen yetersiz selasyon yapilan hastalar yirmili yaslara ulasamadan
olurler.

Kalbin perikardi, miyokardi, kapaklari ve ileti sistemi gibi parcalari asirt demir yikiinden etkilenebilir. Kalbin
her bir parcasi asirt demir yiki sonucu farkl fonksiyon bozukluklarina yol acar,(aritmiler) kalp atim hizi
bozukluklar, kalp kasinin gevseme kusurlari,(diastolik disfonksiyon), pompa gicinin azalmasi (sistolik
disfonksiyon), dokularda sivi birikmesi (plevral efizyon, perikardiyal efizyon, asit, periferal 6dem) ve kalp
yetmezliginin diger belirtileri ortaya cikabilir.

Ayni zamanda asirt demir yikinin sonucu olarak hicbir semptom olmadan ciddi kardiak hastaliklarda gelisebilir.
Carpinti, senkop, nefes darligi,mide Uzerinde aqri,egzersiz esnasinda kolayca yorulma, bacaklarda sislik gibi
semptomlarin varligi acisindan talasemi major teshisi konuldugu andan itibaren yakin takip altina alinmali,ve
kalp komplikasyonlari gelismeden énlem alinmalidir. Cinkd bu semptomlar gelistigi esnada kalp hastaliq
coktan ileri dizeye gelmis olabilir. Fakat kalp hastaligi gelisse dahi etkin selasyon tedavisi ile kalbin fonksiyonlari
tekrar normal duzeylere getirilebilir.

Kalp fonksiyonlarinin monitorizasyonu
Talasemi hastalar senede en az bir kere tam bir kardiolojik degerlendirmeden gecmelidir. Eger kardiolojik
problemleri varsa bu sayi daha da artirilabilir.

talasemi
. ' =\

Yillik muayenede yapilmasi gereken testleri soyle siralayabiliriz:
* Oyki (tim semptomlarin detayl olarak tanimlanmas) ve fizik
muayene

* Akciger filmi: Kalbi degerlendirmek amacli cok daha teknolojik
metodlar mevcut olsa da hem bu metodlarin uygulanamayacag
g6z onunde tutularak hem de akciger filminin tek basina bize
kalp, kalp buyuklugu, akcigerler hakkinda degerli bilgiler vermesi
acisindan, ayni zamanda herhangi bir ekstra mediller kitle
hakkinda uyarici olmasindan ginimuzde hala onemini
korumaktadir.

* EKG (elektrokardiogram):Ozellikle beraberinde egzersiz yapilirken
degerlendirilirse aritmiler ve kalp odalarinin fonksiyonunu deger-
lendirmek acisindan énemlidir.

* 24 saat EKG: Holter (24 saatlik kalp fonksiyonlarini
degerlendirilmesi) Kisa EKG kayitlaryla gosterilemeyen patolojileri
degerlendirmek amacli kullanilabilecek bir yontemdir.

* Ekokardiyogram: Kalp odalarinin baytkltklerinin
degerlendirilmesinde ve kalbin her bélumandn fonksiyonlarinin
degerlendirilmesinde basvurulabilir.

* MUGA SCAN: Kalp fonksiyonlarinin degerlendiriimesinde
kullanilan radyoizotop incelemesidir. Egzersiz yaparken daha
dogru bilgi edinilmesine ragmen,hasta istirahat halindeyken
degerlendirme tercih edilmelidir..

Kalp hastaligini 6nlemek veya hastalikla micadele etmek amacli
bir dizi dnemli husus mevcuttur.

* Kardiyak komplikasyon olmayan hastalarda hemoglobin
seviyeleri tavsiye edilen duzeylerde tutulmali. (hemoglobin
seviyesi:9,5-10 gr/dl)

* Kardiak komplikasyonu olan hastalarda kalbin iyi oksijenizasyonu
saglamak amacli transfizyon éncesi hemoglobin seviyesi 10-
11 gr/dl arasinda bulundurulmali ve hastalara sik ama az
miktarda eritrosit transfuzyonu yapiimalr, kalp yetmezligi teshisi
konulmus hastalarda doktor énerisiyle her transfizyon esnasinda
ditretik verilmeli. Kalp hastaligi olan hastalarda veya yiksek
demir yuku olan hastalarda 24 saatlik desferoksamin infizyonu
(subkutan veya intravenoz kataterle 50-60 mqg,/kg/qun dozunda)
gibi yogun bir demir selasyon tedavisi programina alinmal.
* Desferoksamin ve deferipron beraber kullaniminin daha kisa
sirede kardiak demir yukinG azalttigi yapilan son calismalarda
gosterilmistir.

Kalp
akcigerlere
yavas
pompalar

Yukari dogru
c g

|1 akim

Kalbin Homeostatik
kontrol 6zeti

Kalp
akcigerlere
hizh
pompalar
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GUnumuzde ciddi kalp hastaliklarinda dahi yogun selasyon tedavisinin varolan patolojiyi kisa sirede geriye
cevirdigi gosterilmistir. Buna ragmen en iyisi daha hastalik gelismeden talasemi hastalarini selasyon tedavisi
programina almaktir. Kalp dokusundaki demir yikina degerlendirmak gctir. Magnetik resonans gorintileme
konusunda ki son gelismeler kalpdeki demir yikind degerlendirmek acisindan bize umut vaat etmektedir.

Kisacasi,talasemi major hastalarinda kalp komplikasyonlari depo edilen doku demirini uzaklastirmak icin
selasyon tedavisinin yaninda kalp kasi fonksiyonlarini koruyan konvansiyonel ilaclari da icermelidir, drnegin;

« Kalbin pompa fonksiyonunu koruyan ilaclar: anjiotensin donustirict enzim inhibitérleri (ACET)
« Konjestif kalp yetmezliginde solunum sikintisini gideren ditretikler
« Kalp ritmindeki bozukluklar gideren ilaclar (anti aritmik ilaclar)

Hipotiroidizm ve hipoparatiroidizm gibi endokrinolojik problemler veya vitamin C eksikligide kalp hastaliklarina
sebep olabilir. Ama genellikle altta yatan sebebi dizeltmekle kalp problemleri ¢ozlebilir.

ENDOKRIN KOMPLIKASYONLAR

Endokrin sistem icinde bircok glanduler doku mevcuttur.-pitiiter, tiroid, paratiroid, adrenaller, pankreas
beta.hicreleri, erkeklerde testis ve kadinlarda yumurtaliklar.
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Bu bezler hormonlarin olusturulup
salgilanmasinda gorevlidir. Ayrica bu
dokular demir depolanmasina maruz
kalacak kadar duyarlidir.Hayatlarinin
erken donemlerinde selasyon
tedavisi almaya baslasalar dahi
talasemi hastalar siklikla endokrin
komplikasyonlarla karsilasirlar.
Endokrin komplikasyonlar buyume
geriligi, puberte gecikmesi , diabet,
hipotiroidizm, hipoparatiroidizm ve
yetiskinlerde sekstel fonksiyon
bozuklugu olarak siralanabilir (5d)

Biiyiime:

Talasemi major hastalarinin 30-
50%sinde buyime geriligi
gorilmektedir.Kronik anemi,
hipersplenizm, demir yuk, desferok-
samin toksisitesi, hipotiroidizm,
puberte gecikmesi, hipogonadizm
ve kronik karaciger hastaliklarinin
hepsi buyime hormonu eksikligi
veya resistansl, beslenme bozukluk-

Tiroid Pitutiar
- Pankreas

Testisler II Yumurtaliklar
Endokrin Bez Hormonlar I gorevi
Tiroid bez Tiroksin Buyime
Paratroid bez Paratroid Kalsiyum kontrolu
Langerhans Insulin Seker kontrolu
Langerhans Glucagon Seker kontrolu
Adrenal Aldosteron Sodyum kontrolu
Adrenal Adrenalin Stress
Testisler Testosteron Erkek seks karakterleri
Overler Estrogen Kadin seks karakterleri
Overler Progesteron Fotus icin Uterusu hazirlar
Pituitar bez Tropik Hormonlar Bez kanallari kontrol
Pituitar bez Prolactin Sut yapimi
Pituitar bez Buyime hormonu Buyume kontroli

lari, genetik predispozisyon, emosyonel stresler esliginde

biyumeyi negatif yonde etkiler.

Yeterli tedavi almayan hastalarin yogun oldugu Ulkelerde,
kronik anemi ve beslenme bozukluklari biyume geriliginin
temel sebebi iken, iyi tedavi alan hastalarin yogun bulundugu
tlkelerde selasyon tedavisinin yeterli yapilmamasina bagli

demir yuk buyume geriliginin olasi nedenidir.

Yeterli transfUzyon ve selasyon tedavisi alan hastalarda
yiksek doz desferioksamine tedavisi kemik seviyesinde
toksisiteye sebep olarak buyume geriligine sebep olabilir.

Talasemi majorde
endokrin komplikasyonlarin

yizdesi

Sekonder amonere

Primer hipotroidizm

Hipoparatiroidizm

25 50 75

100

69




talasemi
().

Buyume geriliginin etkili tedavisi altinda yatan sebebi iyi ayirt etmekle baslar.Cocukluk doneminden baslayarak
yetiskinlige kadar dikkatli ve duzenli kontroller cok énemlidir.Biyime hormonu salgilama ve fonksiyonu
olcumleri, farklr sonuclar vermesine bagli olarak buyime hormonunun tedavi amacl kullanimi halen tartismalidir..

Biiyiime geriligi ve hipogonadizm

Puberte baslangicinda, hipotalamus-beynin pittiter beze en yakin kismi-gonadotropin salgilatici hormon adinda
bir hormon salgilamaya baslar. GnRH pitiiter bezi uyarir ve pittiter bez gonadotropinleri salgilamaya baslar:
folikul uyarici hormon, liteinizan hormon. Bu hormonlar testis ve yumurtaliklardan;erkeklerde testesteron ve
disilerde progesteron ve estradiol salgilanmasina neden olur. Bu hormonlar tim vicutta dolasarak erkek ve
disi cinsiyet organlarinin gelismesi ve Greme kapasitesine ulasmasini saglar. Pititer bezden Uretilen FSH ve
LH serbest demirin zararli etkilerine karsi daha duyarlidir.

Gecikmis puberte ve hipogonadizm degisik lkelerden bildirilen cesitli yayinlarda en sik endokrinolojik problem
olarak karsimiza cikmaktadir. Gecikmis puberte seksiel gelisimin hic olmamasi olarak tanimlanir. Bir baska
deyisle disilerde13 yasina kadar meme gelisimi, erkeklerde 16 yasina kadar testikuler buyimenin olmamasidir.
Eger 16 yasina kadar hic puberte ile ilgili belirti yoksa hastada hipogonadizm teshisi konulur. Erkeklerde testis
ve penis kicuk kalir, disilerde memeler gelismez ve menstriiel sikliis baslamaz (primer amenore).Bu durum
genel olarak 6nemli psikolojik problemlere sebep olur.

Gecikmis pubertenin etkin tedavisi altinda yatan sebebin belirlenmesi ile baslar. Fazla demir depolanmasi
bireysel farkliliklar gostererek farkli gelisim basamaklarini etkiler. Her vaka detayli incelemeye ihtiyac gosterir.
Demir selasyon tedavisi bu komplikasyonlarin 6nlenmesinde hayati énem tasir.Buna ek olarak seks steroidleri
(erkeklerde testesteron ve bayanlarda dstrojen) recete edilerek sekstel gelisim ve cinsiyet organlarin gelisimi
saqlanir.
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Hasta normal seksiel gelisimde olsa bile cinsiyet organlari
fazla demir y(iku nedeniyle etkilenebilir. Fazla demir pitiiter
ve cinsiyet organlarina zarar verebilir. Bu durumda disilerde
menstriel sikls durabilir (sekonder amenore),erkeklerde
azalmis semen ve impotans infertiliteye sebep olur.

Hipotiroidizm

Tiroid bezi boyunda yer alir ve hayatin ilk yillarinda beyin
gelisiminde sonraki yillarda ise buyime ve gelismede 6nemli
gorevleri vardir. Tiroid bezinde dretilip salgilanan tiroxin,
bireyin tim viicudunun enerji ihtiyacini ve metabolizmayi
karsilar.Oysaki fazla demir tiroid bezinde depolaninca salgilama
fonksiyonunu kaybeder ve primer hipotiroidizme neden olur.
Primer hipotiroidizmi olan hastalar asiri Gstrler ve kendilerini
uykulu hissederler ve genellikle mental ve fiziksel yavaslama
gorolor.Tiroid dokusunun demir nedeniyle zarar gérmesi
kalbin fonksiyonlarinida bozar.Fakat patolojiye her zaman
klinik belirtiler eslik etmez ve tani sadece laboratuar testleri
ile konabilir.(TSH,T3 ve T4)10 yasindan sonra bu testlerin
yillik olarak kontrol edilmesi gerekir. Laboratuvar testleri ile
hipotiroidizm teshisini konursa (TSH ytkselmesi normal
veya azalmis T4 seviyeleri ile birlikte),klinik semptomlar
ortaya cikmis olsun yada olmasin, tedavide tiroksin
kullanilabilir.

Hipoparatiroidizm

Tiroid bezine yapismis sekilde bulunan 4 adet paratiroid bezi
mevcuttur. Bu bezlerin temel fonksiyonu PTH uyarisi ile
birlikte viicut kalsiyum seviyelerinin kontroladtr. Demir yUki
paratiroid fonksiyonlarini baskilar ve hipoparatiroidizme
neden olur, viicutta kalsiyum seviyesinin dismesine neden
olur, bu duruma hipokalsemi denir ayni zamanda fosfor
seviyesindeki degisikliklerde klinige eslik eder.

Vicutta kalsiyum ve fosfor seviyelerinin degismesi bazi klinik
semptomlara sebep olur. Distk kalsiyum seviyesi bacaklarda
ve kollarda seyirmelere, kramplara ve kas spazmlarina neden
olur.
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Generalize konvUlziyonlar ve kalp fonksiyonlarindaki bozulmalar
daha gec bulgulardir. Serum kalsiyum, fosfor, PTH élctimleri
teshis koymada yardimaidir. Vitamin D ve kalsiyum verilmesi
metabolik bozuklugu dizeltmede etkilidir. Nadir vakalarda
ciddi spazm mevcutsa intravendz kalsiyum verilebilir.

Diabetus mellitus
Kronik demir esliginde kronik karaciger hastalgi,viral
enfeksiyonlar ve genetik faktorler glukoz dengesinde bozul-

fangerhans malara sebep olarak diabet gelisimine sebep olur. Diabetus

insilin

oUsirg,
s,

adaciklar

mellitus aclik kan sekerinin 126 mg/dl 'nin stinde olmasl,
spot kan sekerinin 200 mg/dl'nin Uzerinde olmasi olarak
tanimlanir. Glukoz intoleransi ise glukoz alimini takiben yeterli
instlin cevabinin olusmamasidir. Talasemi major hastalarinin
yaklasik yarisinda glukoz intoleransi mevcuttur, 10-30%!'i

Glucagon

Uyarir

Baskilar
'I-._.l":
RUTER

i ftod hayatlannin bir devrinde diabetes mellitus gelistirir. Aile
Relsantiayony fertlerinin 6zellikle birinci derece akrabalarin birinde-anne,

baba-diabet varsa diabet gelisme riski artar.

Diabet viicudun glukoz metabolizmasinin bozulmasi ve glukozun
hicre icine alinarak kullaniimasinda bozukluga bagli olarak
gelisir. Glukoz metabolizmasindan sorumlu organ pankreastir,
pankreas midenin yaninda yer alir ve beta hicreleri araciligiyla
instlin Uretir. Demir beta hicrelerine zarar
verebilir, viicudun sekeri kullanma
fonksiyonu kaybolur, ve seker
viicutta birikir.
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Orta ciddiyette diabeti olan

hastalarda, hic klinik semptomu

olmayan ve ancak laboratuar testleri ile
teshis edilebilen glukoz intoleransi mevcuttur.
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safra yolu birleskesi

Pankreas basi
Duodenum

RPZRL

Arastirmalar diabet gelismeden énce glukoz intoleransinin oldugunu
gostermektedir. Instlin rezistansi olarak adlandirlan donemde dikkatli
monitorizasyon gereklidir. Yogun selasyon tedavisinin yaninda hastalar
diyet yapmali ve kilo vermelidir.

Glukoz intoleransi ve diabetes mellitus tanisi yemeklerden énce ve
sonra kan glukoz seviyeleri olciilerek konulur. Ornegin, sabah kahvalti
yapmadan 6nce ac olarak 7 mmol/It =126 mg/dl seviyesinde veya
ustiinde glukoz seviyesi diabet tanisini koydurur. Kan glukoz seviyesinin
yemeklerden sonra 11mmol/It ;200mg/d! Gstinde olmas diabet teshisi
koydurur.75 gram glukozun verilmesinden 2 saat sonraki dlcimde 8-
11 mmol(140-200mg/dl) olmasI bozulmus glukoz toleransini gésterir.10
yasindan sonraki her talasemi major hastasina yilda en az bir kere
glukoz tolerans testi yapiimalidir.

Diabetus mellitus varlidinda, hastaligin daha ciddi bir formu olarak,
insalin yapimi ciddi sekilde bozulmustur, ve hastalar subkutan insulin
enjeksiyonuna ihtiyac duyarlar. Diabet tedavi edilebilir bir hastaliktir.
Fakat tedavinin en 6nemli basamaklarindan birisini de ailenin ve
arkadaslarin destegi olusturur. Diabet hastalarinin kan sekeri seviyelerini
ginde 3 veya 4 kere dlcmeleri gereklidir. Evde glukometre ile yapilan
bu monitorizasyonun doktorun hastanin ihtiyaclarina gére instlin
seviyelerini ayarlamasi acisindan faydasi vardir. Dider laboratuar ve
klinik testler diabet komplikasyonlarinin takip edilmesi acisindan onemlidir.
Bobrek fonksiyonlarinin ve goz fundus ézelliklerinin aralikli degerlen-
dirilmesi de diabetin en dnemli iki komplikasyonunun yakindan takibi
acisindan énemlidir. Talasemi hastalarinin dizenli desferrioksamine
tedavisi almasi diabet gelisme riskini disurar.

Osteoporoz

Talasemi hastalarinda ince ve kirilgan kemikler cesitli faktorlere bagli
olarak gelisir. Osteoporoz, anemi, kemik iliginin aktivitesinin artmasina
baqli, diette kalsiyumdan fakir gidalarin alinmasi, kemiklerde demir
miktarinin artmasl, beslenme bozukluklari, gecikmis puberte veya
hipogonadizm ve diger ilgili endokrin problemlere bagli, genetik faktorler,
osteoporoz gelismesine neden olur.

Osteoporotik
kiriklanin tipik yerleri
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talasemi

KMD

Osteoporozlu bir hastada
DEXA sonug ornegi

Toplam
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DEXA sonuclar ozeti:

Osteoporozu olan hastalarda fiziksel aktivite kisitlanir ve
kemiklerde deformiteler gelisir,ciddi kiriklar olusabilir.
Omurga ve kalca kemiklerinin DEXA metodu ile kemik
dansitelerinin olctlmesi ile osteoporoz teshisi konulabilir.
Dinya Saglik Orgiti'ne gore osteopeni kemik dansitesinin
-1 ve -2.5 arasinda olmasi ,-2.5 in altinda altinda olmasi
ise osteoporoz olarak adlandiriimaktadir.

Kemik hastaliklarinin onlenmesinde ilk planda, dizenli
kan transfizyonu, iyi bir selasyon, endokrinopatilerin
tedavisi, duzenli egzersiz ile énlenmesi onemlidir.
Osteoporozu 6nlemek icin hastalarin sigara kullanmamasi,
kalsiyumdan zengin gidalarla beslenmesi, diizenli egzersizin
yaninda vitamin D preparatlarinin kullanilma-siyla saglanir.
Osteoporoz gelistiginde bifosfonatlar gibi bazi ilaclarin
kullanimi (pamidronat,aledronat) fayda saglayabilir.

Ureme

Talasemili kadin hastalar givenle gebe kalabilirler. Fakat
gebe kalmaya karar vermeden 6nce doktoruyla birlikte
hastaligin durumunu iyice degerlendirmeleri gerekebilir.

Gebe kalmaya karar veren hastalar éncelikle detayl bir
klinik ve psikolojik muayeneden gecmelidir.

Normal menstriel siklusu
olan talasemili kadin

Bolge Alan BMC

(cm?) (9)
L3 13.78 5.93
L4 14.83 7.30

Toplam  28.61 13.23

DSO Klasifikasyonu: Osteoporoz
Kirk riski:Yuksek

BMD
(g/cm?)

0.430
0.492
0.463

T
Score

-6.1
-5.9
-6.0

hastalar kolayca gebe

PR L AM kalabilir ama primer veye
(%) Score (%) cond »

39 59 0 sekonder amenoresi ogn
43 57 m kadin hastalar gebelik

oncesi ovulasyon indksi-
yonu amacli hormrnal
tedaviye ihtiyac gostere-
bilir. Azospermisi olan
erkek hastalar ise cogunlukla bir yillik hormon tedavi-
sine cevap verirler.
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Hastanin hamile oldugu anlasildigi anda su incelemelerin yapilmasi
gerekir:

1. Desferoksamin kullanimr gebelik anlasilir anlasilmaz kesilmeli,
cinkd ilacin fetuse etkisi acik degildir. Fakat hayvan deneyleri
embriyoya ciddi zarar verdigini gdstermistir. Eger hastanin demir
yuku kalp yetmezligine sebep olacak kadar fazla ise gebeligin
son donemlerinde dustk doz 20-30 mg,/kg /gun desferoksamin
kullanabilir.

2. Hemoglobin seviyesini normal sinirlarda tutmak amach (10-
15 gr/dl) gebelere daha sik transfuzyon yapilmalidir.

3. Kalp fonksiyonlari yakindan takip edilmelidir. DUstk ferritin
seviyeleri ile gebelige baslayan kadinlar, yuksek ferritin duzeyleri
olanlara gore daha iyi kalp fonksiyonlarina sahiptirler.

4, Diabetes mellitusu veya diger endokrinopatileri olan hastalar
daha yakindan monitorize edilmelidir

Ureme problemleri icin etkin tedavi alan bircok hasta son yillarda
cok saqlikli cocuklar dogurabilmistir.

Eslerin her ikisi de talasemi major hastasiysa ve saglikli cocuk
dogurmak istiyorsa dollenme laboratuar ortaminda tamamen
vicut disinda yapilmali ve bu hastalara multidisipliner yaklasiima-
lidir:kardiyolog, jinekolog, hematolog, pediatrist, endokrinolog
calisma ekibinde bulunmalidir.

Sonuc olarak ,talasemi major ve talasemi intermediyada hastalarin
cocuk sahibi olmak istemesi dogaldir. Ornegin Kibris'ta talasemili
62 kadinin 50'si talasemi major 12'si talasemi intermediya olmak
Uzere ortalama yasi 25 olan 90 gebelik takip edilmistir:

* 14 tanesinde invitro fertilizasyon ve inseminasyon teknigiyle
gebelik saglanmis.

* 87 saglikli bebek dogmus, 69 miadinda dogum;4 ikiz gebelik
ve 1 {clz gebeligi iceren 12 preterm eylem;7 disuk;2 6li dogum
olmus.Eylem komplikasyonu hicbir vakada gelismemis,
gecici kalp komplikasyonlar 9 hastada gorilmis.
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