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DIGER TEDAViI YAKLASIMLARI
FETAL HEMOGLOBIN iNDUKLEYiCiLERi

Bilim adamlari talasemi tedavisinde invazif olmayan, daha
ucuz,daha az riski olan yontemleri daha cok tercih etmekteler.
Son ginlerdeki yaklasim globin zincirindeki dengesizligi azaltmak
yoninde odaklanmaktadir. Ornegin, tanimlanan bazi ilaclar
baska cesit zincir Gretimini, gama zinciri gibi, artirmaktadir.

Bunlar alfa zincirleri ile eslestiklerinde fetal hemoglobin,(Hb F)
olusturmaktadir, boylece serbest alfa zincir miktari azalmaktadir.
Bu ilaclar kemik iligi aktivitesini baskilamakta, ve gaman zinciri
olusumunu indtklemektedir, ve bu ilaclar 5-azactadin,sitozin
arabinosid, hidroxyure, eritropoetin ve butirik asit deriveleridir.
5 azactadin ve sitozin arabinosid talasemi hastalarinda toksik
etkilerini géstermistir, bu ilaclar Gzerindeki calismalarin
duraklamasina daha az toksik ilac bulma calismalarinin artmasina
neden olmustur. Bir miktar basar hidroksiire ve eritropoetin
ile gorulmustir, su ana kadar bu ilaclarin etkisi en cok talasemi
major yerine talasemi intermedia Uzerinde gorolmustur.
Butirik asit derivelerinin gama zinciri sentezini uyarmaktaki
etkisi tam olarak anlasilamamustir. Butiratlar arasinda en etkilisi
intravenoz olarak uygulanan arginine butirattir. Bazi hastalar bu
tedaviye digerlerine gore daha fazla cevap vermektedir, ama
bununda sebebi tam olarak acik degildir. Gelecekteki tedavi
modaliteleri arginine butirat ve hidroksiire veya arginine butirat
ve eritropoetin veya her Gcinin kombinasyon halinde
kullanilmasidir.

Talasemi majorde bu ilaclarin kullaniima sebebi kan
transfizyonlarn arasinda gecen donemi uzatmaktir, talasemi
intermediada kan transfizyon ihtiyacini 6nlemek ve kemik iligi
genislemesine bagl olan kemik agrilarini azaltmaktir.
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GEN TEDAViSi

Talasemi major tedavisindeki son yaklasim kemik iligindeki kok hucrelerin icine saglikli genlerin transferidir.
Son 10 yilda hastalarin kék hicrelerine saglikli genlerin transferi Gzerine yapilan biyolojik calismalar konusunda
muthis gelisme olmustur.Son yillarda transfer icin retrovirGslerin kullaniimasi Umit vaat etmektedir. Fakat
onemli bir problem saglikli genlerin beta zincir miktarinda ve kalitesinde artis olmasina sebep olmasidir.

Ek olarak, virUslerin yerlestiriimesinin transfer esnasinda sonuclari tartismalidir ve diger geblerle interferansda
olasi bir problemdir.

iMPLANTASYON ONCESi HLA-UYGUNLUGUNUN TESHiSi

Son yillarda ,pre-implantasyon genetik teshis veya PGD adindaki yeni bir teknik Uzerinde durulmaktadir,etkilenmis
cocugun HLA 'siile talasemi olmayan HLA'sI uygun déllenmis yumurtanin kadinlarin dél yatagina implante
edilmesi teknigidir. Boylece yeni cocuk ikizine mukemmel bir kemik iligi vericisi olabilmektedir. Bu metod
gercek bir etik tartisma olsada tedavi acisindan umut vaat etmektedir. Yakin gelecekte gelismis teknikler
sayesinde yayqin olarak kullanilabilecektir.
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PSIKOSOSYAL KONULAR

HASTA

Diger kronik hastaliklarda oldugu gibi, talasemi major hastalari

ciddi engellere sahiptir.Hastaligin fiziksel ihtiyaclar,etkilenmis

tlkelerde toplumun bilgisizligi hastalarin,ebeveynlerin ve ailelerin

talasemi ile micadele ederken ciddi, emosyonel streslere maruz

kalmasina neden olur.Hayatlari stresince , hastalar cesitli

duyqulara sahip olmasina neden olur.

« Engellenme, keder, dismanlik, duskirikligi

* Depresyon, endise, 6lGm korkusu, given eksikligi,

« Izolasyon, sinirlilik, caresizlik, sevgisizlik hissi, glivensizlik,
korunmasiz hissetme

* Kendine sayqi eksikligi hissetme ve bunun gibi bir cok durum.

* Oysaki, hastalarin pozitif duygulara sahip olmasi da saglanabilir,
qglven, cesaret, daha cabuk olgunlasmalari icin, daha yaratici,
cesur, guclu olabilmeleri icin tesvik edilmeleri gerekir.

AILE

Benzer pozitif ve negatif duyqulara cocuklar Gzerinde sorumluluk
hisseden ailelerin kendiside sahiptir. Ik teshis aninda cogu aile
sok gecirir. Hastalik ve tedavisi hakkinda yeterli bilgilendirilmemis
tlkelerde,cocuklarinin uzun sireli prognozu acisindan 6nemli
olan yogun ev bakimi hakkinda hazirliksizdirlar. Talasemi teshisi
ciftlerin iliskisi acisindan da dnemli problem yaratabilir,bazen
bosanma ve ayrilmaya neden olabilir. Bazen hastalik teshisi
cocuklarina destek ve korumayi saglayabilmek icin ailelerin
iliskisini gticlendirebilir. Talasemi teshisi almis cocuklarin aileleri
daha fazla ilgi gostermek isteyebilir,ve ailenin diger mensuplarina
olan ilgi azabilir.
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HASTALAR VE EBEVEYNLERI

Uzun streli kan transfizyon ve demir selasyon tedavisinin
getirdigi baski ile hastalar ve aileleri tarafindan hissedilen duygular
cogunlukla ciddi davranis bozukluklarina neden olabilir. Diger
kalitsal hastaliklarda oldugu gibi, sosyal baskilar nedeniyle
talasemi hastalari ve aile mensuplari hastaligl cok yakin
akrabalarda dahil saklayabilir. Gelismis Glkelerde dahi bilgilendirme
yeterli olsada, ve hastalarin yasam kaliteleri ve beklentileri cok
daha yuksek olsa dahi, hasta ve tim ailesi benzer duyqulara
sahip olabilir. Hastalarin ve ailelerin hastaligi kabullenmesi icin
bir miktar sirenin gecmesi gerekmektedir giicli negatif duygularin
gecmesi ve hastalikla beraber yasamayi 6grenmeleri icin gerekli
olan zaman hastalara verilmelidir. Uzmanlarin destegi bu dénemde
gereklidir.

Hikayenin zGc0 kismi, yeterli tedavi olanaklarinin olmadigi veya
fakir Ulkelerde ailelerin hastalikla mucadele esnasinda ailelerin
kisitl olanaklarinin oldugunu anlamalaridir. Bu durum 6mur boyu
engellenme, Gmitsizlik, depresyon ve sosyal izolasyona neden
olur. Bu ilkelerde hastalar cok genc yasta 6lmektedir,genellikle
teshis edilemez veya yanlis teshis konur, yetersiz veya hic tedavi
edilmezler.

BiLGILENDIRME VE DESTEK

Talasemi hakkinda tim hastalarin bilgilendirmeye ihitiyaci vardir,
-kutuphane, internet, talasemili cocugu olan ailelerden bilgi
edinebilirler.
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Ailelere bilgi kaynagi ve destek saglayarak, cocuklarin hastalikla
yasamay! 6grenmeleri ve yasamlari acisindan duyqusal destek
saglamakta Ulusal Talasemi kuruluslan ve Uluslarasi Talasemi
Federasyonu anahtar rolG oynayabilir. Hastalik ve tedavisi
hakkinda iyi bilgilendirilmis aileler cocuklarina destek vermeleri
acisindan en  basarili olanlardir ve bu aileler ikinci bir hasta
cocuga sahip olmaktan korunabilir. Doktorlar ikinci olarak onemli
bilgi kaynaklandir,rehberlik ve destek acisindan da dnemlidirler.
Hemsirelerin rolide buyuktir, bazi vakalarda hemsire hasta
iliskisi doktor hasta iliskisi acisindan daha cok ©nem kazanabilir.
Requler araliklarla ve uzun sireclerde hastalarla birlikte
olduklarindan onlarin problemleri ile daha yakindan ilgilenebilirler.
Dahasi transfizyon Gnitelerinin bilgilendirme cercevesinden
dolayr hemsireler aileleri ve arkadaslarin hastaligi tanimasina
yardima olabilirler. Cogunlukla hastalik hakkinda bilgilendirilmek
acisindan cevredekiler hastalardan daha isteklidirler. Fakat
doktorlarin tedavi seceneklerini kullanmalari icin, bu iletisim
hakkinda mutlaka bilgilendirilmesi gerekir.

Doktorlarin ve hemsirelerin dikkat etmesi gereken bir husus
tedavi gicind saglamaktir. Cogu aile ve hasta tedavide en zor
adimin demir selasyon tedavisine baslamaktir. Aileler ve hastalar
aylik demir selasyon tedavisi almak konusunda endiselidir. Bu
gecis dénemini daha rahat ve basarili tedavi programi ile
sonuclanacagi acisindan tibbi ve bakimsal destek saglanmalidir.

BEBEK,COCUK,ADOLESAN VE YETiSKiN TALASEMi MAJOR
HASTALARI

Bebek hasta: Hayatin erken dénemlerinde hastaligin kendisi
hakkinda habersiz olarak tedavinin verdigi aclyi hissederler. Fakat
bu donemde hastanin kisisel giiven ve yeterliligin gelistigi donem
olmasi acisindan énemlidir. Ailelerin bu dénemde cocuklarina
ihtiyaclari olan giveni saglamalari acisindan en erken donemde
hastaligi kabullenmeleri gerekir.
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Zorluklar daha belirgin olarak oyun cocugu doneminde belirir,
agrilar ve tedavinin komplikasyonlarina ek olarak, hastalarin
diger insanlardan farkli gérunduklerini anlamalar, kemik
degisikliklerinin olmasi, gelisme geriligi yetersiz tibbi bakim,genc
hastalarin iyi ruh halini bozucu bir durum yaratir. Bu dénemde
hastalar aciklamalari 6grenmek icin daha baskici olurlar. Burada
doktor ve aileler hastaligi anlatmakta énemli bir yere sahiptir,
hastanin guvenini kazanmasi icin destedi saglamalidir.Cok
korumaci olmadan egitim ve destek saglanirsa hastalar kendine
giivenen geng, yetiskin olurlar.

Adolesan donem: Bu donem gercekten en zor dénemdir,
cocukluktan genclige gecis devresinin getirdigi problemlere birde
hastalik eklenmistir. Talasemi hastaliginin getirdigi problemlerin
belirginlestigi donemdir ve hastanin hastaligini 6grenmesinin
yasam kalitesini artirma ihtimalinin yiksek oldugu donemdir.
Davranislann gelismesi diger saghkl genclerde oldugu gibi
talasemili genclerde de olmalidir. Talasemi hastalarinda 6zellikle
demir selasyon tedavisi acisindan olmak tzere tedaviyi kabul
etmek acisindan isyan olabilir. Aileler kardesler ve saqlik ekibi,
doktorlar, hemsireler, psikologlar, talasemili genc hastalara
destek verme acisindan Uzerlerine dusen gorevi yapmalidir.
Kendilerine glveni saglamak,mutlu etmek, tedaviye uyumu
saglamak ve doktorlarinin tavsiyelerini dinlemedikleri takdirde
hastaligin getirebilecegi problemler acisindan bilgilendirilerek
destek saglanmalidir.

RPZRL

Yetiskinlik: Hastalar yetiskinlik donemine geldiklerinde yeni problemlerle karsilasirlar.Yetiskinlik doneminde
cocukluk déneminde olmayan giiven duygusu ve hastalikla miicadele giici olusur. Aileleri ve ebeveynleri
gibi, hastalar daha qgucli ve cesur hale gelir, kendilerini ailelerine ve diger hastalara karsi drnek olduklarini
hissederler.Yine de hastalar yasam tarzini olusturmak amacli, uzun sureli iliskilere hazirlamak acisindan yiksek
egitim yapmak amacli, is bulmak ve evlenmek gibi dustnceler nedeniyle tedavinin beklentileri rahatsiz edici
olabilir. Hastalar cesaretlendirilmek isterler. Hastalar anne yada baba olamayacaklarini anladiklarini anladiklarinda
yeni problemler olusmaya baslar.

Olim disunceleri en belirgin problemleri olur. Ozellikle tedavinin komplikasyonlarini bilen yetiskin hastalar
ve tedavi streci nedeniyle arkadaslanini kaybeden hastalar daha stresli olabilirler. Degisik yaslarda ve zamanlarda
karsilasilan problemler nedeniyle hastalar aileleri, arkadaslari, saglik calisanlari tarafindan strekli destek ve
cesaretlendirilmeye ihtiyac duyarlar. Talasemi major hastalarinin givenli ve olgun olmalari aldiklari destekle
yakindan iliskilidir.Hastalar sunu bilmelidir ki eger kendileri micadele etmezse, hicbir savas kazanilamaz.
Dogru tedavi verilirse ve yeterli destek saglanirsa cogu hasta kronik hastaligin getirebilecedi negatif
taraflarindan kendilerini kurtarabilirler. Tam isteklerini ve riiyalarini yerine getirebilirler.

Ne sanssizliktir ki talasemi majorin etkiledigi cogu tlke gelismekte olan dlkeler olmasi nedeniyle yeterli tibbi
ve emosyonel destek saglanmasi acisindan kaynaklar yeterli degildir. Talasemi uluslar arasi 6rqutinin en
dnemli gorevi, ulusal talasemi orgUtlerine ihtiyaclari olan desteqi saglamak, hastaligin etkilerini ve problemi
anlasilir hale getiriimezse bu durumun bir halk sagligr problemi haline gelebilecegini bildirmektir.




