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Talasemi ve anormal hemoglobinler, malarya hipotezi açıklanan do�al seleksiyon 
nedeni ile, özellikle tropikal ve subtropikal bölgelerde sık görülmesine kar�ın, 
göçler nedeni ile dünyanın birçok yerinde önemli halk sa�lı�ı sorunu 
olu�turmu�tur.   
ABD ve Kanada’da 1960 yıllara kadar Yunan ve �talyan kökenli hastalar, 
yo�unlukta iken son elli yılda her iki ülkede Asya kökenli hastalar ön plana 
çıkmı�tır. �ngiltere’de  son yıllarda Kıbrıs orijinli hastaların yerini Pakistan kökenliler 
almaktadır.  Kuzey ve Batı Avrupa ülkelerinde de göçler nedeni ile talasemi ve 
hemoglobinopati sorun olmaya ba�lamı�tır (1,2,3,4). 
 
Geli�mi� ülkelerde  önleme ve tedavi programları ulusal sa�lık politikasında yerini 
almı�tır.  Akdeniz ülkelerinde 1970 li yıllarda ba�layan Hemoglobinopati  Kontrol 
programları en ba�arılı örne�idir. 
Geli�mekte olan ülkelerde ise, bebek ölüm hızının azalması ile hemoglobinopatili 
hasta sayısı artmakta, önlem programları ise son yıllarda ba�lamı�tır (1,2,3,4). 
 
Hemoglobinopati  Kontrol Programları 
Dünya Sa�lık Örgütü (DSÖ), Hemoglobinopati Kontrol Programlarını,  1970 li 
yıllarda Akdeniz bölgesinde uygulanan toplum tabanlı Talasemi Kontrol 
Programının sonuçlarına dayanmaktadır.   
Akdenizde ilk kurulan ve en iyi i�leyi� ve sonuçlara sahip  program olarak 
Sicilya’da uygulanan “ Talasemi Kontrol Programı “ örnek verilebilir. Sicilya’da 
beta-talasemi sıklı�ı %5-9, HbS % 2  oranında görülmektedir. Sicilya Bölgesi Sa�lık 
Yönetimi doktor, hem�ire, teknisyen ve sosyal çalı�macıların görev aldı�ı 14 
merkez ve Palermo’da bir Prenatal tanı merkezi olu�turarak korunma programı 
ba�lattı. 1984 yılında bölgesel kayıt sistemi olu�turuldu. 1982-1989 yılları arasında 
hasta do�umu %55 oranında azaldı. Hasta ya�am kaliteleri ve süreleri uzatıldı. 
1990 lar da hasta do�umu sıfırlanarak aile ve hastalara finans deste�i ve i� bulma 
sorunları ön palana çıkmı�, 2000 yıllarda bu sorunları da çözmü�lerdir(5,6). 
�talya’da  Ferrara’da, Sardinya’da, Yunanistan, �ngiltere ve Kıbrıs’ta 1970 li yıllarda 
ba�layan çalı�malar ile 10 yılda ba�arılı sonuçlar alınmı�tır (1,6,7). 
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DSÖ, 1982 de “Herediter Anemiler Çalı�ma Grubu” altında geni� kapsamlı bir 
toplantı düzenlemi� ve Hemoglobinopati Kontrol ve Korunma Programı 
ba�latılması gerekti�ini vurgulamı�tır.  Ardından merkezler arasında global bir a� 
olu�turarak yıllık ve 2 yıllık toplantılar düzenlenmi�tir(7). 
 
DSÖ Çalı�ma Grubu toplantısında program izleme kriterleri olarak �unlar 
belirlenmi�tir. 
Tedavi; 

1. Hastaların tanılarının konması, kayıtlarının düzenli tutulması, ayrıntılı 
bilgisayar sistem kayıtları 

2. Optimal tedavilerinin sa�lanması; transfüzyon, �elasyon, splenektomi, 
spesifik tedaviler, psikolojik ve sosyal destek 

 
 
 
Korunma 

1. Toplum bilgilendirilmesi: Doktorlar, hem�ireler, okullar, medya, toplum 
grubları 

2. Ta�ıyıcı taraması: Evlilik öncesi antenatal dönem, aile taramaları 
3. Danı�manlık:bekar ta�ıyıcılara, riskli çiftlere, hasta çocuk sahibi ailelere 
4. Prenatal tanı: �lk trimestirde, ikinci trimestirde 

 
Ba�langıç için gerekli adımlar: 

1. Sa�lık otoriteleri tarafından özel bir politik kararlılık gösterilmesi, yeterli 
finans deste�i, çe�itli sa�lık basamaklarının entegre edilmesi, e�itim 
grubları, destek grubları ve basın yayın araçları ile i�birli�i sa�lanması 

2. Bölgesel veya ulusal uzman çalı�ma grubu olu�turularak, sorunun 
büyüklü�ünün saptanması, sa�lık yöneticileri ile birlikte hizmetin 
planlanması, di�er sa�lık çalı�anları ile i�birli�i alanlarının saptanması, 
programın uygulanıp uygulanmadı�ının izlenmesi 

3. Sivil toplum örgütleri ile i�birli�i içinde çalı�ılması  
 
Hizmet yakla�ım seçenekleri 
Maliyet yarar analizleri genel olarak 6 hizmet yakla�ımı seçene�ine göre 
hesaplanmaktadır. 

1. Tedavi hizmetlerine  ve korunmaya yönelik sa�lık sistemi yok, genetik 
danı�manlık yok 

2. Tedavi hizmetlerine  yönelik sa�lık sistemi var, genetik danı�manlık var, 
prenatal tanı olanakları yok 

3. Tedavi hizmetlerine  yönelik sa�lık sistemi var, genetik danı�manlık var, 2. 
trimestirde prenatal tanı var 

4. Tedavi hizmetlerine  yönelik sa�lık sistemi var, genetik danı�manlık var, 1. 
trimestirde prenatal tanı var 

5. Tedavi hizmetlerine  yönelik sa�lık sistemi var, genetik danı�manlık var, geç 
prenatal tanı olanakları var, prospektif tarama ve antenatal danı�manlık var 
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6. Tedavi hizmetlerine  yönelik sa�lık sistemi var, temel sa�lık hizmetleri 
temelinde toplum bilgilendirme programı, ta�ıyıcı taramaları, genetik 
danı�manlık var, erken prenatal tanı olanakları var 

 
O yıllarda  Türkiye 1. yakla�ımda, Bazı Do�u Avrupa ülkeleri 2. Kuzey Avrupa 
ülkeleri 3-5 ve Güneybatı Avrupa ise 6.yakla�ıma sahipti. 
2000 yıllardan sonra ülkemizde 6. hizmet yakla�ımı içine girmi�tir (7,8,9,10). 
 
Hemoglobinopatilerin kontrol programına alınması için yapılan 
planlamalar; 

1. Hastalı�ın epidemiyolojisi  ve görülme sıklı�ının saptanması, 
2. Toplumun demografik yapısı;nüfusu, do�um hızı, bebek ölüm hızı 
3. Akraba evlilik sıklı�ı 
4. Do�um öncesi tanı altyapısı 
5. Ulusal kayıt sisteminin olu�turulması  (7,8,9,10). 

 
Dünya Sa�lık Örgütünün verileri: 
Dünya Sa�lık Örgütü (DSÖ),  Herediter Hastalıklar Program ba�kanı Bernadette 
Model ve ekibi tarafından 1980 yıllarından beri verileri toplamaya ba�ladı. Afrika, 
Amerika,  Avrupa, Orta Do�u Bölgesi, Güney Do�u Asya Bölgesi ve Batı Pasifik 
bölgesi olarak 6 bölgeden verileri topladılar. 
Afrikada Hb S+ Hb C+B-talasemi olmak üzere %15, Uzak Do�uda HbE+Alfa 
Talasemi olmak üzere %6.5, Orta Do�uda Hb S+Beta talasemi olmak üzere %5.5, 
Batı Pasifik bölgesinde alfa talasemi+beta talasemi + Hb E olmak üzere%3, 
Amerikada HbS+Beta talasemi olmak üzere %3 ve Avrupada beta-talasemi %1.5 
sıklıkta oldu�unu yayınlamı�lardır.  
 
En son verilere göre, dünyada 229 ülkenin %60 sında  hemoglobin bozuklukları  
endemiktir. dünya nüfusunun %.5.2 si, gebe kadınların %7 si hemoglobin 
bozukluklarından etkilenmektedir. Her yıl 332.000 bebe�in %83 ü orak hücre 
bozuklukları ve %17si  talasemi olarak do�maktadır  (10,11,12). 
 
Dünyada 269 milyon ta�ıyıcı, Uzakdo�uda 90 milyon, Afrikada 88 milyon, Batı 
Pasifikte 48 milyon, Orta Do�uda 20 milyon, Amerikada 15 milyon ve Avrupada 8  
milyon ta�ıyıcı oldu�unu  saptadılar. 
 
Dünyada yıllık 9.2 milyon gebe ta�ıyıcının 4 milyonu Afrikada, 2.7 milyonu Uzak 
Do�uda, 1.2  milyonu Batı Pasifikte, 700 bin Orta Do�uda, 400 bini Amerikada ve 
200 bini Avrupada bulunuyor. Dünyada  yıllık 1.47 milyon riskli gebenin 900 bini 
Afrikada, 280 bini Uzak Do�uda, 140 bini Batı Pasifikte, 90 bini Orta Do�uda, 40 
bini Amerikada, 20 bini Avrupada bulunuyor.  
 
Dünyada yıllık hasta do�an çocuk sayısı 332.000 dir. Afrikada 200.000, Uzak 
do�uda 60.000, Batı Pasifikte 37.000, Orta Do�uda 20.000, Amerikada 10.000 ve 
Avrupada 5000 bebek hasta do�maktadır.  
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Dünyadaki  çiftlerin %1.1 i hemoglobin bozuklu�una sahip  çocuk yapma riski var 
ve her 1000 konsepsiyonun 2.7 si etkileniyor, etkilenmi� do�um sayısı ise her 1000 
do�umda 2.55 dir. Etkilenmi� çocukların ço�unlu�u geli�mi� ülkelerde kronik 
hastalıkla ya�amını sürdürür iken geli�mekte olan ülkelerde ço�unlu�u  5 ya� 
altında  kaybediliyor. Mortalite  hızı dünya genelinde %3.4 iken Afrika’da %6.4 dür  
 
Yıllık do�an hasta sayısı 332.000 bunların 275.000 i orak hücre anemili ve 56.000 
talasemili do�makta, 30.000 i düzenli transfüzyon alır iken, 55.000 i alfa talasemiye 
ba�lı perinatal dönemde kaybedilmektedir. Do�umların %75 i endemik bölgelerde, 
%13 ü ise göçlerden dolayı di�er bölgelerdendir.  
 
Transfüzyona ba�ımlı talasemili hastaların ancak %12 si düzenli olarak transfüzyon 
alır iken, �elasyon oranı da % 39 dur(12).  
 
DSÖ’nün Hemoglobinopati Önleme Programlarına ba�lamadan önce  risk 
tayinini güncelle�tirmi�tir. 
 

1. Toplumun demografik verilerinin elde edilmesi 
 

2. Do�um prevalansının hesaplanması 
 

Hardy-Weinberg formülüne göre hesaplanır.  
(p2+ Fpq)+ 2(pq-Fpq)+(q2+Fpq) =1 
p:talasemi gen sıklı�ı(ta�ıyıcı sıklı�ıx1/2) 
q: Hemoglobinopati sıklı�ı:1-p 
F:Toplumdaki akraba evlili�i sıklı�ı 
p2:Homozigot do�um sıklı�ı 
q2:Normal do�umların sıklı� 
pq: Heterozigot do�um sıklı�ı  

 
3. Hastalıkla ilgili indikatörlerin belirlenmesi 

a. Önleme olmadan beklenen  yıllık hasta do�um sayısı 
b. Yıllık ta�ıyıcı tarama sayısı 
c. Yıllık ta�ıyıcı sayısı 
d. Yıllık genetik danı�ma ve risk tayini sayısı 
e. Yıllık prenatal tanıya gönderilen gebe sayısı(12) 

 
Hemoglobin gen sıklıkları ve etkilenen do�umlar: 

1. Dünya nüfusu: 6.217 milyon, kaba do�um hızı:%20.7, yıllık do�um hızı: 
128/1000, 5 ya� altı mortalite hızı:81/1000  

2. Ta�ıyıcı sıklı�ı: Hemoglobinopatiler: %5.2, �-tal+: %20.7, �+� varyant 
sıklı�ı:%24,  

3. Her 1000 do�umda; Orak Hücre: 2.28, Talasemi: 0.46 ve toplam 2.73 
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4. 5 Ya� altındaki ölümlerin %4.3 ünü talasemi ve hemoglobinopatiler 
olu�turmaktadır(12). 

 
Hemoglobinopatilerin 5 önemli endikatöre göre durumu; 

1. Yıllık etkilenen 1000 konsepsiyon: Orak Hücre: 2.637, beta-Talasemi: 0.268, 
alfa talasemi: 0.429  olmak üzere toplam 3.334 dür. 

2. Yıllık 1000 do�umdan 4.435 i etkilenmektedir. 
3. Yıllık 1000 gebeden 122 etkilenmektedir. 
4. Yıllık her iki çiftin riski 1000 de 15.780 dir. 
5. Yıllık gebe riski 1000 de 13.337 dir. 

 
Hastaların tedavi durumları: 
Beta-talasemili do�um: 40.618, 25.511 transfüzyona ba�ımlı, yıllık transfüzyona 
ba�lanan hasta sayısı 2989 ve oranı %11.7, transfüzyon yapılamadan yıllık ölümler 
22.522 dir. 
Uygun �elasyon alanların oranı %39, �elasyon alanların sayısı 37866  uygun 
olmayan �elasyon alan veya almayan hasta sayısı 59.764 ve demir yüküne ba�lı 
ölümlerin sayısı  yılda 2988 dir (12). 
 
Hemoglobinopati Kontrol Programlarına ra�men, ba�ta ABD devletleri olmak üzere 
tüm dünyada hemoglobinopatilerin profili de�i�mektedir. Özellikle Uzak Do�u 
ülkelerindeki göçler ve  hızlı nüfus artı�ı en önemli faktördür.Nüfusun hızla arttı�ı 
Uzak Do�u ülkelerinde Alfa talasemi ve Hb E arıtı�ı ile tüm dünyada Alfa talasemi 
ve Hb E  ön plana geçmi�tir(13). 
 
Modell B ve ark. global göç hareketlerinden dolayı, tüm Avrupa ülkelerindeki 
hemoglobin bozukluklarını yeniden gözden geçirmi�ler, yerli ve göçmen nüfusun 
demografik yapıdaki etkilerini, ayrıca hasta bakımı, ta�ıyıcı tanısı, genetik danı�ma 
ve prenatal açısından, 1988 ve 2006 tarihleri arasındaki   verileri  kar�ıla�tırdılar. 
Güney Avrupa ülkelerine ta�ıyıcı sıklı�ı ve etkilenen do�um sayısı anlamlı olarak 
azalır iken, Kuzey  Batı Avrupa ülkelerinde göçler nedeni ile ta�ıyıcı sıklı�ı, etkilenen 
do�um sayısı anlamlı olarak artmı�tır (11). 
 
Sonuç olarak, ülkelerdeki   önleme programlarının son durumu; 
Sistematik ta�ıyıcı taraması ve do�um öncesi tanı olanaklarının kuruldu�u ülkeler; 
Asyanın bazı bölgelerinde (Çin, Hong Kong, Macau, Tayvanın güneyi, Hindistanın 
bir kısmı, �ran, Maldivler ve Singapur), Karayiplerin bir kısmı, Güney Avrupanın  
ço�unlu�u (Arnavutluk hariç) 
Do�um öncesi tanı ve antenatal taramanın yapıldı�ı ülkeler; Avusturalya, Kuzey-
Batı Avrupa, Yeni Zellanda ve Kuzey Amerikada do�um öncesi tanı ve antenatal 
tarama yapılmaktadır.  
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