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D‹⁄ER TEDAV‹ YAKLAfiIMLARI

FETAL HEMOGLOB‹N ‹NDÜKLEY‹C‹LER‹

Bilim adamlar› talasemi tedavisinde invazif olmayan, daha

ucuz,daha az riski olan yöntemleri daha çok tercih etmekteler.

Son günlerdeki yaklafl›m globin zincirindeki dengesizli¤i azaltmak

yönünde odaklanmaktad›r. Örne¤in, tan›mlanan baz› ilaçlar

baflka çeflit zincir üretimini, gama zinciri gibi, art›rmaktad›r.

Bunlar alfa zincirleri ile efllefltiklerinde fetal hemoglobin,(Hb F)

oluflturmaktad›r, böylece serbest alfa zincir miktar› azalmaktad›r.

Bu ilaçlar kemik ili¤i aktivitesini bask›lamakta, ve gaman zinciri

oluflumunu indüklemektedir, ve bu ilaçlar 5-azactadin,sitozin

arabinosid, hidroxyüre, eritropoetin ve butirik asit deriveleridir.

5 azactadin ve sitozin arabinosid talasemi hastalar›nda toksik

etkilerini göstermifltir, bu ilaçlar üzerindeki çal›flmalar›n

duraklamas›na daha az toksik ilaç bulma çal›flmalar›n›n artmas›na

neden olmufltur. Bir miktar baflar› hidroksiüre ve eritropoetin

ile görülmüfltür, flu ana kadar bu ilaçlar›n etkisi en çok talasemi

major yerine talasemi intermedia üzerinde görülmüfltür.

Butirik asit derivelerinin gama zinciri sentezini uyarmaktaki

etkisi tam olarak anlafl›lamam›flt›r. Butiratlar aras›nda en etkilisi

intravenöz olarak uygulanan arginine butiratt›r. Baz› hastalar bu

tedaviye di¤erlerine göre daha fazla cevap vermektedir, ama

bununda sebebi tam olarak aç›k de¤ildir. Gelecekteki tedavi

modaliteleri arginine butirat ve hidroksiüre veya arginine butirat

ve eritropoetin veya her üçünün kombinasyon halinde

kullan›lmas›d›r.

Talasemi majorde bu ilaçlar›n kullan›lma sebebi  kan

transfüzyonlar› aras›nda geçen dönemi uzatmakt›r, talasemi

intermediada kan transfüzyon ihtiyac›n› önlemek ve kemik ili¤i

genifllemesine ba¤l› olan kemik a¤r›lar›n› azaltmakt›r.
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GEN TEDAV‹S‹

Talasemi major tedavisindeki son yaklafl›m kemik ili¤indeki kök hücrelerin içine  sa¤l›kl› genlerin transferidir.

Son 10 y›lda hastalar›n kök hücrelerine sa¤l›kl› genlerin transferi üzerine yap›lan biyolojik çal›flmalar konusunda

müthifl geliflme olmufltur.Son y›llarda transfer için retrovirüslerin kullan›lmas› ümit vaat etmektedir. Fakat

önemli bir problem sa¤l›kl› genlerin beta zincir miktar›nda ve kalitesinde art›fl olmas›na sebep olmas›d›r.

Ek olarak, virüslerin yerlefltirilmesinin transfer esnas›nda sonuçlar› tart›flmal›d›r ve di¤er geblerle interferansda

olas› bir problemdir.

‹MPLANTASYON ÖNCES‹ HLA-UYGUNLU⁄UNUN TEfiH‹S‹

Son y›llarda ,pre-implantasyon genetik teflhis veya PGD ad›ndaki yeni bir teknik üzerinde durulmaktad›r,etkilenmifl

çocu¤un HLA 's› ile  talasemi olmayan HLA's› uygun döllenmifl yumurtan›n kad›nlar›n döl yata¤›na implante

edilmesi tekni¤idir. Böylece yeni çocuk ikizine mükemmel bir kemik ili¤i vericisi olabilmektedir. Bu metod

gerçek bir etik tart›flma olsada tedavi aç›s›ndan umut vaat etmektedir. Yak›n gelecekte geliflmifl teknikler

sayesinde yayg›n olarak kullan›labilecektir.
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PS‹KOSOSYAL KONULAR

HASTA

Di¤er kronik hastal›klarda oldu¤u gibi, talasemi major hastalar›

ciddi engellere sahiptir.Hastal›¤›n fiziksel ihtiyaçlar›,etkilenmifl

ülkelerde toplumun bilgisizli¤i hastalar›n,ebeveynlerin ve ailelerin

talasemi ile mücadele ederken ciddi, emosyonel streslere maruz

kalmas›na neden olur.Hayatlar› süresince , hastalar çeflitli

duygulara sahip olmas›na neden olur.

• Engellenme, keder, düflmanl›k, düflk›r›kl›¤›

• Depresyon, endifle, ölüm korkusu, güven eksikli¤i,

• ‹zolasyon, sinirlilik, çaresizlik, sevgisizlik hissi, güvensizlik, 

korunmas›z hissetme

• Kendine sayg› eksikli¤i hissetme ve bunun gibi bir çok durum.

• Oysaki, hastalar›n pozitif duygulara sahip olmas› da sa¤lanabilir,

güven, cesaret, daha çabuk olgunlaflmalar› için, daha yarat›c›,

cesur, güçlü olabilmeleri için teflvik edilmeleri gerekir.

A‹LE

Benzer pozitif ve negatif duygulara  çocuklar› üzerinde sorumluluk

hisseden ailelerin kendiside sahiptir. ‹lk teflhis an›nda ço¤u aile

flok geçirir. Hastal›k ve tedavisi  hakk›nda yeterli bilgilendirilmemifl

ülkelerde,çocuklar›n›n uzun süreli prognozu aç›s›ndan önemli

olan  yo¤un ev bak›m› hakk›nda haz›rl›ks›zd›rlar. Talasemi teflhisi

çiftlerin iliflkisi aç›s›ndan da önemli problem yaratabilir,bazen

boflanma ve ayr›lmaya neden olabilir. Bazen hastal›k teflhisi

çocuklar›na destek ve korumay› sa¤layabilmek için ailelerin

iliflkisini güçlendirebilir. Talasemi teflhisi alm›fl çocuklar›n aileleri

daha fazla ilgi göstermek isteyebilir,ve ailenin di¤er mensuplar›na

olan ilgi azabilir.
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Ailelere bilgi kayna¤› ve destek sa¤layarak, çocuklar›n hastal›kla

yaflamay› ö¤renmeleri ve yaflamlar› aç›s›ndan duygusal destek

sa¤lamakta Ulusal Talasemi kurulufllar› ve Uluslaras› Talasemi

Federasyonu anahtar rolü oynayabilir. Hastal›k  ve tedavisi

hakk›nda iyi bilgilendirilmifl aileler çocuklar›na destek vermeleri

aç›s›ndan en  baflar›l› olanlard›r ve bu aileler ikinci bir hasta

çocu¤a sahip olmaktan korunabilir. Doktorlar ikinci olarak önemli

bilgi kaynaklar›d›r,rehberlik ve destek aç›s›ndan da önemlidirler.

Hemflirelerin rolüde büyüktür, baz› vakalarda hemflire hasta

iliflkisi doktor hasta iliflkisi aç›s›ndan daha çok  önem kazanabilir.

Regüler aral›klarla ve uzun süreçlerde hastalarla birlikte

olduklar›ndan onlar›n problemleri ile daha yak›ndan ilgilenebilirler.

Dahas› transfüzyon ünitelerinin bilgilendirme çerçevesinden

dolay› hemflireler aileleri ve arkadafllar›n hastal›¤› tan›mas›na

yard›mc› olabilirler. Ço¤unlukla  hastal›k hakk›nda bilgilendirilmek

aç›s›ndan çevredekiler hastalardan daha isteklidirler. Fakat

doktorlar›n tedavi seçeneklerini kullanmalar› için, bu iletiflim

hakk›nda mutlaka bilgilendirilmesi gerekir.

Doktorlar›n ve hemflirelerin dikkat etmesi gereken bir husus

tedavi gücünü sa¤lamakt›r. Ço¤u aile ve hasta tedavide en zor

ad›m›n demir flelasyon tedavisine bafllamakt›r. Aileler ve hastalar

ayl›k demir flelasyon tedavisi almak konusunda endiflelidir. Bu

geçifl dönemini daha rahat ve baflar›l› tedavi program›  ile

sonuçlanaca¤› aç›s›ndan t›bbi ve bak›msal destek sa¤lanmal›d›r.

BEBEK,ÇOCUK,ADOLESAN VE YET‹fiK‹N TALASEM‹ MAJOR

HASTALARI

Bebek hasta: Hayat›n erken dönemlerinde hastal›¤›n kendisi

hakk›nda habersiz olarak tedavinin verdi¤i ac›y› hissederler. Fakat

bu dönemde hastan›n kiflisel güven ve yeterlili¤in geliflti¤i dönem

olmas› aç›s›ndan önemlidir. Ailelerin bu dönemde çocuklar›na

ihtiyaçlar› olan güveni sa¤lamalar› aç›s›ndan en erken dönemde

hastal›¤› kabullenmeleri gerekir.

HASTALAR VE EBEVEYNLER‹

Uzun süreli kan transfüzyon ve demir flelasyon tedavisinin

getirdi¤i bask› ile hastalar ve aileleri taraf›ndan hissedilen duygular

ço¤unlukla ciddi davran›fl bozukluklar›na neden olabilir. Di¤er

kal›tsal hastal›klarda oldu¤u gibi, sosyal bask›lar nedeniyle

talasemi hastalar› ve aile mensuplar› hastal›¤› çok yak›n

akrabalarda dahil saklayabilir. Geliflmifl ülkelerde dahi bilgilendirme

yeterli olsada, ve hastalar›n yaflam kaliteleri ve beklentileri çok

daha yüksek olsa dahi, hasta ve tüm ailesi benzer duygulara

sahip olabilir. Hastalar›n ve ailelerin hastal›¤› kabullenmesi için

bir miktar sürenin geçmesi gerekmektedir güçlü negatif duygular›n

geçmesi ve hastal›kla beraber yaflamay› ö¤renmeleri için  gerekli

olan zaman hastalara verilmelidir. Uzmanlar›n deste¤i bu dönemde

gereklidir.

Hikayenin üzücü k›sm›, yeterli tedavi olanaklar›n›n olmad›¤› veya

fakir  ülkelerde ailelerin hastal›kla mücadele esnas›nda ailelerin

k›s›tl› olanaklar›n›n oldu¤unu anlamalar›d›r. Bu durum ömür boyu

engellenme, ümitsizlik, depresyon ve sosyal izolasyona neden

olur. Bu ülkelerde hastalar çok genç yaflta ölmektedir,genellikle

teflhis edilemez veya yanl›fl teflhis konur, yetersiz veya hiç tedavi

edilmezler.

B‹LG‹LEND‹RME VE DESTEK

Talasemi hakk›nda tüm hastalar›n bilgilendirmeye ihitiyac› vard›r,

-kütüphane, internet, talasemili çocu¤u olan ailelerden bilgi

edinebilirler.
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Yetiflkinlik: Hastalar yetiflkinlik dönemine geldiklerinde yeni problemlerle karfl›lafl›rlar.Yetiflkinlik döneminde

çocukluk döneminde olmayan güven duygusu ve hastal›kla mücadele gücü oluflur. Aileleri ve ebeveynleri

gibi, hastalar daha güçlü ve cesur hale gelir, kendilerini ailelerine  ve di¤er hastalara karfl› örnek olduklar›n›

hissederler.Yine de hastalar yaflam tarz›n› oluflturmak amaçl›, uzun süreli iliflkilere haz›rlamak aç›s›ndan yüksek

e¤itim yapmak amaçl›, ifl bulmak ve evlenmek gibi düflünceler nedeniyle tedavinin beklentileri rahats›z edici

olabilir. Hastalar cesaretlendirilmek isterler. Hastalar anne yada baba olamayacaklar›n› anlad›klar›n› anlad›klar›nda

yeni problemler oluflmaya bafllar.

Ölüm düflünceleri en belirgin problemleri olur. Özellikle tedavinin komplikasyonlar›n› bilen yetiflkin hastalar

ve tedavi süreci nedeniyle arkadafllar›n› kaybeden hastalar daha stresli olabilirler. De¤iflik yafllarda ve zamanlarda

karfl›lafl›lan problemler nedeniyle hastalar  aileleri, arkadafllar›, sa¤l›k çal›flanlar› taraf›ndan sürekli destek ve

cesaretlendirilmeye ihtiyaç duyarlar. Talasemi major hastalar›n›n güvenli ve olgun olmalar› ald›klar› destekle

yak›ndan iliflkilidir.Hastalar flunu bilmelidir ki e¤er kendileri mücadele etmezse, hiçbir savafl kazan›lamaz.

Do¤ru tedavi verilirse  ve yeterli destek sa¤lan›rsa  ço¤u hasta kronik hastal›¤›n getirebilece¤i negatif

taraflar›ndan kendilerini kurtarabilirler. Tüm isteklerini ve rüyalar›n› yerine getirebilirler.

Ne flanss›zl›kt›r ki talasemi majorün etkiledi¤i ço¤u ülke geliflmekte olan ülkeler olmas› nedeniyle yeterli t›bbi

ve emosyonel destek sa¤lanmas› aç›s›ndan kaynaklar yeterli de¤ildir. Talasemi uluslar aras› örgütünün en

önemli görevi, ulusal talasemi örgütlerine ihtiyaçlar› olan deste¤i sa¤lamak, hastal›¤›n etkilerini ve problemi

anlafl›l›r hale getirilmezse bu durumun bir halk sa¤l›¤› problemi haline gelebilece¤ini bildirmektir.

Zorluklar daha belirgin olarak oyun çocu¤u  döneminde belirir,

a¤r›lar ve tedavinin komplikasyonlar›na ek olarak, hastalar›n

di¤er insanlardan farkl› göründüklerini anlamalar›, kemik

de¤iflikliklerinin olmas›, geliflme gerili¤i  yetersiz t›bbi bak›m,genç

hastalar›n iyi ruh halini bozucu bir durum yarat›r. Bu dönemde

hastalar aç›klamalar› ö¤renmek için daha bask›c› olurlar. Burada

doktor ve aileler  hastal›¤› anlatmakta önemli bir yere sahiptir,

hastan›n güvenini kazanmas› için deste¤i sa¤lamal›d›r.Çok

korumac› olmadan e¤itim ve destek sa¤lan›rsa hastalar kendine

güvenen genç, yetiflkin olurlar.

Adolesan dönem: Bu dönem gerçekten en zor dönemdir,

çocukluktan gençli¤e geçifl devresinin getirdi¤i problemlere birde

hastal›k eklenmifltir. Talasemi hastal›¤›n›n getirdi¤i problemlerin

belirginleflti¤i dönemdir ve hastan›n hastal›¤›n› ö¤renmesinin

yaflam kalitesini art›rma ihtimalinin yüksek oldu¤u dönemdir.

Davran›fllar›n geliflmesi di¤er sa¤l›kl› gençlerde oldu¤u gibi

talasemili gençlerde de olmal›d›r. Talasemi hastalar›nda özellikle

demir flelasyon tedavisi aç›s›ndan olmak üzere tedaviyi kabul

etmek aç›s›ndan isyan olabilir. Aileler kardefller ve sa¤l›k ekibi,

doktorlar, hemflireler, psikologlar, talasemili genç hastalara

destek verme aç›s›ndan üzerlerine düflen görevi yapmal›d›r.

Kendilerine güveni sa¤lamak,mutlu etmek, tedaviye uyumu

sa¤lamak ve doktorlar›n›n tavsiyelerini dinlemedikleri takdirde

hastal›¤›n getirebilece¤i problemler aç›s›ndan bilgilendirilerek

destek sa¤lanmal›d›r.


