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Talasemi ve anormal hemoglobinler, malarya hipotezi agiklanan dogal seleksiyon
nedeni ile, dzellikle tropikal ve subtropikal bdlgelerde sik gérilmesine karsin,
gocler nedeni ile dinyanin birgok yerinde o6nemli halk saghdr sorunu
olusturmustur.

ABD ve Kanada'da 1960 yillara kadar Yunan ve italyan kokenli hastalar,
yogunlukta iken son elli yilda her iki Ulkede Asya kdkenli hastalar 6n plana
ckmistir. ingiltere’de son yillarda Kibris orijinli hastalarin yerini Pakistan kékenliler
almaktadir. Kuzey ve Bati Avrupa Ulkelerinde de gocler nedeni ile talasemi ve
hemoglobinopati sorun olmaya baglamistir (1,2,3,4).

Geligsmis Ulkelerde 6nleme ve tedavi programlarn ulusal saglik politikasinda yerini
almistir.  Akdeniz Ulkelerinde 1970 i yillarda baslayan Hemoglobinopati Kontrol
programlari en basaril dregidir.

Gelismekte olan Ulkelerde ise, bebek 6lUm hizinin azalmasi ile hemoglobinopatili
hasta sayisI artmakta, dnlem programlari ise son yillarda baglamistir (1,2,3,4).

Hemoglobinopati Kontrol Programlari

Dinya Saglk Orgiti (DSO), Hemoglobinopati Kontrol Programlarini, 1970 i
ylllarda Akdeniz bolgesinde uygulanan toplum tabanli Talasemi Kontrol
Programinin sonuclarina dayanmaktadir.

Akdenizde ik kurulan ve en iyi isleyis ve sonuglara sahip program olarak
Sicilya'da uygulanan “ Talasemi Kontrol Programi “ ornek verilebilir. Sicilya'da
beta-talasemi sikligI %5-9, HoS % 2 oraninda gortimektedir. Sicilya Bolgesi Saglik
Yonetimi doktor, hemsire, teknisyen ve sosyal galismacilarin gérev aldig 14
merkez ve Palermo’da bir Prenatal tani merkezi olusturarak korunma programi
baslatti. 1984 yilinda bélgesel kayit sistemi olusturuldu. 1982-1989 yillar arasinda
hasta dogumu %55 oraninda azaldi. Hasta yasam kaliteleri ve sureleri uzatildi.
1990 lar da hasta dogumu sifirlanarak aile ve hastalara finans destegi ve is bulma
sorunlar 6n palana ¢ikmis, 2000 yillarda bu sorunlan da ¢ézmuslerdir(5,6).
italya’da Ferrara’da, Sardinya’da, Yunanistan, ingiltere ve Kibnis'ta 1970 li yillarda
baslayan calismalar ile 10 yilda basaril sonuglar alinmistir (1,6,7).
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DSO, 1982 de “Herediter Anemiler Calisma Grubu” altinda genis kapsamli bir
toplanti  duzenlemis ve Hemoglobinopati Kontrol ve Korunma Programi
baslatimasi gerektigini vurgulamistir. Ardindan merkezler arasinda global bir ag
olusturarak yillik ve 2 yillik toplantilar dizenlenmistir(7).

DSO Calisma Grubu toplantisinda program izleme kriterleri olarak sunlar
belirlenmistir.
Tedavi;
1. Hastalarn tanilarinin konmasi, kayitlarnin - dtzenli  tutulmasi, aynntili
bilgisayar sistem kayitlari
2. Optimal tedavilerinin saglanmasi; transfizyon, selasyon, splenektomi,
spesifik tedaviler, psikolojik ve sosyal destek

Korunma
1. Toplum bilgilendiriimesi: Doktorlar, hemsireler, okullar, medya, toplum
grublar

2. Taslyici taramasi: Evlilik 6ncesi antenatal dénem, aile taramalari
3. Danigmanlik:bekar taglyicilara, riskli ciftlere, hasta gocuk sahibi ailelere
4. Prenatal tani: Ik trimestirde, ikinci trimestirde

Baslangi¢ icin gerekli adimlar:

1. Saglik otoriteleri tarafindan 6zel bir politik kararlilik gosterilmesi, yeterli
finans destedi, cesitli saglk basamaklarinin entegre edilmesi, egitim
grublari, destek grublar ve basin yayin araglari ile isbirligi saglanmasi

2. Bolgesel veya ulusal uzman calisma grubu olusturularak, sorunun
blyUkligdnin  saptanmasl, saglk yoneticileri ile birlikte hizmetin
planlanmasi, diger saglk calisanlan ile igbirligi alanlarnin saptanmasi,
programin uygulanip uygulanmadiginin izlenmesi

3. Sivil toplum érgutleri ile igbirligi icinde calisiimasi

Hizmet yaklagsim secenekleri
Maliyet yarar analizleri genel olarak 6 hizmet yaklasimi segenegine gore
hesaplanmaktadir.
1. Tedavi hizmetlerine ve korunmaya yoénelik saglik sistemi yok, genetik
danismanlik yok
2. Tedavi hizmetlerine yonelik saglik sistemi var, genetik danismanlik var,
prenatal tani olanaklari yok
3. Tedavi hizmetlerine yonelik saglik sistemi var, genetik danismanlik var, 2.
trimestirde prenatal tani var
4. Tedavi hizmetlerine yonelik saglik sistemi var, genetik danismanlik var, 1.
trimestirde prenatal tani var
5. Tedavi hizmetlerine yonelik saglik sistemi var, genetik danismanlik var, geg
prenatal tani olanaklar var, prospektif tarama ve antenatal danismanlik var
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6. Tedavi hizmetlerine yonelik saglik sistemi var, temel saglik hizmetleri
temelinde toplum bilgilendirme programi, taslyici taramalar, genetik
danismanlik var, erken prenatal tani olanaklar var

O vyillarda Turkiye 1. yaklasimda, Bazi Dogu Avrupa Ulkeleri 2. Kuzey Avrupa
Ulkeleri 3-5 ve Guneybati Avrupa ise 6.yaklagsima sahipti.
2000 yillardan sonra tlkemizde 6. hizmet yaklasimi icine girmistir (7,8,9,10).

Hemoglobinopatilerin kontrol programina alinmasi i¢in yapilan
planlamalar;

1. Hastaligin epidemiyolojisi ve goridlme sikliginin saptanmasi,
Toplumun demografik yapisi;ntfusu, dogum hizi, bebek 6lum hizi
Akraba evlilik sikhigi
Dogum oncesi tani altyapisi
Ulusal kayit sisteminin olusturuimasi (7,8,9,10).
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Diinya Saglik Orgiitiiniin verileri:

Dinya Saglk Orgutii (DSO), Herediter Hastaliklar Program baskani Bernadette
Model ve ekibi tarafindan 1980 yillarindan beri verileri toplamaya basladi. Afrika,
Amerika, Avrupa, Orta Dogu Bélgesi, Guney Dogu Asya Bdlgesi ve Bati Pasifik
bolgesi olarak 6 bdlgeden verileri topladilar.

Afrikada Hb S+ Hb C+B-talasemi olmak Uzere %15, Uzak Doguda HbE+Alfa
Talasemi olmak Uzere %6.5, Orta Doguda Hb S+ Beta talasemi olmak Uzere %5.5,
Bati Pasifik bolgesinde alfa talasemi+beta talasemi + Hb E olmak Uzere%3,
Amerikada HbS+Beta talasemi olmak Uzere %3 ve Avrupada beta-talasemi %1.5
siklikta oldugunu yayinlamislardir.

En son verilere gore, dunyada 229 Ulkenin %60 sinda hemoglobin bozukluklari
endemiktir. dinya ndfusunun %.5.2 si, gebe kadinlarin %7 si hemoglobin
bozukluklarindan etkilenmektedir. Her yil 332.000 bebegin %83 U orak hucre
bozukluklari ve %17si talasemi olarak dogmaktadir (10,11,12).

Dunyada 269 milyon taslyici, Uzakdoguda 90 milyon, Afrikada 88 milyon, Bat
Pasifikte 48 milyon, Orta Doguda 20 milyon, Amerikada 15 milyon ve Avrupada 8
milyon tastyici oldugunu saptadilar.

Dilnyada yillik 9.2 milyon gebe tasiyicinin 4 milyonu Afrikada, 2.7 milyonu Uzak
Doguda, 1.2 milyonu Bati Pasifikte, 700 bin Orta Doguda, 400 bini Amerikada ve
200 bini Avrupada bulunuyor. Dinyada yillik 1.47 milyon riskli gebenin 900 bini
Afrikada, 280 bini Uzak Doguda, 140 bini Bati Pasifikte, 90 bini Orta Doguda, 40
bini Amerikada, 20 bini Avrupada bulunuyor.

Dunyada yilllk hasta dogan cocuk sayisi 332.000 dir. Afrikada 200.000, Uzak
doguda 60.000, Batl Pasifikte 37.000, Orta Doguda 20.000, Amerikada 10.000 ve
Avrupada 5000 bebek hasta dogmaktadir.
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Duanyadaki ciftlerin %1.1 i hemoglobin bozukluguna sahip ¢ocuk yapma riski var
ve her 1000 konsepsiyonun 2.7 si etkileniyor, etkilenmis dogum sayisi ise her 1000
dogumda 2.55 dir. Etkilenmis c¢ocuklarin ¢ogunlugu gelismis Ulkelerde kronik
hastalikla yasamini surdurlr iken gelismekte olan Ulkelerde ¢ogunlugu 5 yas
altinda kaybediliyor. Mortalite hizi dinya genelinde %3.4 iken Afrika’da %6.4 dur

Yillk dogan hasta sayisi 332.000 bunlarin 275.000 i orak hiicre anemili ve 56.000
talasemili dogmakta, 30.000 i duzenli transflzyon alir iken, 55.000 i alfa talasemiye
bagl perinatal dénemde kaybedilmektedir. Dogumlarin %75 i endemik bolgelerde,
%13 U ise goglerden dolayi diger bélgelerdendir.

Transflzyona bagmili talasemili hastalarin ancak %12 si dizenli olarak transflizyon
alir iken, selasyon orani da % 39 dur(12).

DSO’niin Hemoglobinopati Onleme Programlarina baslamadan énce risk
tayinini glincellestirmistir.

1. Toplumun demografik verilerinin elde edilmesi
2. Dogum prevalansinin hesaplanmasi

Hardy-Weinberg formiiliine gére hesaplanir.
(P2+ Fpa)+ 2(pg-Fpa) +(g2+Fpq) =1
p:talasemi gen sikligi(tastyici sikligix1/2)

g: Hemoglobinopati sikligi:1-p

F:Toplumdaki akraba evliligi siklid
p2:Homozigot dogum sikhigi

g2:Normal dogumlarin siklig

pq: Heterozigot dogum siklig

3. Hastalikla ilgili indikatorlerin belirlenmesi

Onleme olmadan beklenen yillik hasta dogum sayisi
Yillik tagtyict tarama sayisi

Yillik tagtyici sayisi

Yillik genetik danigma ve risk tayini sayisi

Yillk prenatal taniya génderilen gebe sayisi(12)
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Hemoglobin gen sikliklari ve etkilenen dogumlar:
1. DUnya nUfusu: 6.217 milyon, kaba dogum hizi:%20.7, yillik dogum hizi:
128/1000, 5 yag alti mortalite hiz1:81/1000
2. Taswyici sikigi: Hemoglobinopatiler: %5.2, a-tal+: %20.7, a+f varyant
sikl§i:%24,
3. Her 1000 dogumda; Orak Huicre: 2.28, Talasemi: 0.46 ve toplam 2.73
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4. 5 Yas altindaki oélumlerin %4.3 GnG talasemi ve hemoglobinopatiler
olusturmaktadir(12).

Hemoglobinopatilerin 5 6nemli endikatére gére durumu;
1. Yillik etkilenen 1000 konsepsiyon: Orak Hcre: 2.637, beta-Talasemi: 0.268,
alfa talasemi: 0.429 olmak lzere toplam 3.334 dur.
Yillik 1000 dogumdan 4.435 i etkilenmektedir.
Yillik 1000 gebeden 122 etkilenmektedir.
Yillik her iki giftin riski 1000 de 15.780 dir.
Yillik gebe riski 1000 de 13.337 dir.
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Hastalarin tedavi durumlari:

Beta-talasemili dogum: 40.618, 25.511 transflzyona bagiml, yillik transflzyona
baslanan hasta sayisi 2989 ve orani %11.7, transflzyon yapilamadan yillik élumler
22.522 dir.

Uygun selasyon alanlarin orani %39, selasyon alanlarin sayisi 37866 uygun
olmayan selasyon alan veya almayan hasta sayisi 59.764 ve demir yUklne bagl
Olumlerin sayisi yilda 2988 dir (12).

Hemoglobinopati Kontrol Programlarina ragmen, basta ABD devletleri olmak Uzere
tim dinyada hemoglobinopatilerin profili degismektedir. Ozellikle Uzak Dogu
Ulkelerindeki gogler ve hizli nafus artisi en énemli faktérdar.Nufusun hizla arttig
Uzak Dogu Ulkelerinde Alfa talasemi ve Hb E antisi ile tim dinyada Alfa talasemi
ve Hb E 6n plana gegmistir(13).

Modell B ve ark. global gé¢ hareketlerinden dolayi, ttm Avrupa Ulkelerindeki
hemoglobin bozukluklarini yeniden gézden gecirmigler, yerli ve gé¢men ndfusun
demografik yapidaki etkilerini, ayrica hasta bakimi, tasiyici tanisi, genetik danisma
ve prenatal agisindan, 1988 ve 2006 tarihleri arasindaki  verileri Kkarsilagtirdilar.
GuUney Avrupa Ulkelerine tastyici sikligi ve etkilenen dogum sayisi anlamli olarak
azalir iken, Kuzey Bati Avrupa Ulkelerinde gogler nedeni ile tagtyici sikligl, etkilenen
dogum sayisi anlamli olarak artmigtir (11).

Sonug olarak, tilkelerdeki 6nleme programlarinin son durumu;

Sistematik taslyici taramasi ve dogum 6ncesi tani olanaklarinin kuruldugu Ulkeler;
Asyanin bazi bolgelerinde (Gin, Hong Kong, Macau, Tayvanin gtneyi, Hindistanin
bir kismi, iran, Maldivier ve Singapur), Karayiplerin bir kismi, Gliney Avrupanin
cogunlugu (Arnavutluk harig)

Dogum éncesi tani ve antenatal taramanin yapildigi Ulkeler; Avusturalya, Kuzey-
Bati Avrupa, Yeni Zellanda ve Kuzey Amerikada dogum o6ncesi tani ve antenatal
tarama yapiimaktadir.
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