TALASEMi MAJOR (AKDENIZ ANEMISi)
EY.FR.10.416.09

Hastaliginiz hakkinda bilmeniz gerekenler:

Bir kansizlik (anemi) tlrine verilen isimdir. Talasemi'nin diger adi Akdeniz anemisi'dir. Talasemisi olan
hastalarda hemoglobin A'nin yapisini olusturan zincirlerin yapimi kaybolmus ya da azalmistir. Solunum
yoluyla aldigimiz oksijen akcigere gider. Burada kana kirmizi rengi veren alyuvarlardaki (eritrosit)
hemoglobin maddesine baglanir ve tim viicuda bu sekilde tasinir. Alyuvarlarin (eritrosit) icinde bulunan
hemoglobin, dokulara oksijen tasinmasi igin gereken temel bir molekuldir. Bu molekil 4 tane protein
zincirden olusur. Insan organizmasindaki hemoglobinin %98'ini olusturan hemoglobin A'nin yapisinda
da 4 tane protein zinciri vardir. Bu zincirlerin iki tanesi alfa globulin ve iki tanesi de beta globulin
zinciridir. Toplumda talasemi dendiginde genellikle beta talasemi anlagilir. Cinkl beta talasemi daha
siktir. Beta talasemi hemoglobinin "beta globulin" zincirinin yapilamamasi ya da az yapiimasi anlamina
gelir. Talasemi ebeveynlerden cocuklara geger, kalitsaldir ve yasam boyu da devam eder. Tani,

"hemoglobin elektroforezi" isimli kan testi ile konur. Bu test hemoglobin tiplerinin dagilimini gosterir.

Nasil bir tedavi/girisim uygulanacak:

Halen tedavinin esasini aralikli ve gerektikce kan nakli (transflizyon) yapilmasi ve fazla kan
nakillerinden ileri gelen asiri demir fazlahigini gidermek igin ilaglarin verilmesi olusturmaktadir. Ayrica
destek amaglh vitaminler ve ortaya c¢ikan yan etkiler icin kullanilan ilaglar tedavide 6nemli yer tutar.
Ayrica dalagin ¢ikariimasi, asilama ve penisilin tedavisi de énemli yer tutar.

ilagc Tedavileri Yan Etkileri:

1. Ferriprox (Deferipron)

* Ferriprox ile en ciddi yan etki alyuvarlarin sayisinin tam kan sayiminda azalmasidir.

« Hafif ve gegici ishal olabilir.

» Tedavinin baslangicinda sindirim sistemi etkileri gérulebilir.

» Eklemde hafif siddetteki agridan ciddi sislik, agriya kadar degisen bir aralikta gérulebilir.
+ Karaciger enzimlerinin diizeyinde yukselme olabilir.

+ Kan ¢inko seviyesini dusurebilir.

» Gebelikte kullanilamaz

2. Desferal (Desferoksamin):

* Hizh olarak damardan verilirse tansiyon dusikligu, sok, ¢carpinti, damarlarda ciddi sorunlara yol
acabilir.

» Gebelik sirasinda 6zellikle ilk 3 aylik dénemde, ancak zorunlu ise kullaniimahdir.
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« igne yerinde agr, sislik, sertlesme, eritem, kasinti ve kabuk, yanma ve kabarciklar.

* Eklem ve kas agrilari, kasginti, bas agrisi, bulanti, ates;

* Seyrek olarak kusma, karin agrisi veya astim.

» Cok nadir agir ciddi aleriji, Hipotansiyon

» Ender olarak gérme sorunlari (bulanik gérme, gérme keskinliginin azalmasi, gérme kaybi, renk
g6rme bozuklugu, gece korligu, gérme alani defektleri)

+ igitme ile ilgili sorunlar olabilir.

» Buyume geriligi ve kemiklerde degisiklikler

» Cok nadir solunum sikintisi

» Cok ender olarak sinir sistemi bozukluklari, ishal

» Cok ender Yersinia ve Mukormikoz enfeksiyonlari (bakteri ve mantar)

3. Deferasiroks: AJizdan gunde bir kere kullanilacak bir ilagtir. Henliz piyasaya ¢ikmadi 2007 yih
icinde ¢cikmasi beklenmektedir. Cikinca ayrintili bilgi verilecektir.

4. Kemik iligi (kok hiicre) Nakli: esas tam iyilik saglayacak tedavidir. Ancak doku grubu tam uygun
akraba verici varsa uygulanir. Nakilin kendince riskleri vardir.

Hastalik Sirasinda Ortaya Cikabilecek Durumlar:

- Hipersplenizm (Asirn Dalak Biyiikligii)

Dalak, sol tarafta diyaframin hemen asagisinda, kaburgalarin altinda yer alan yaklasik bir yumruk
blylkliginde, yumusak bir organdir. Dalak, mikrop, bakteri ve parazitleri uzaklastirmak igin kani filtre
etmek gibi 6nemli bir gérev yapar. Dalak ayni zamanda yagsam sureleri bittiginde kirmizi kan hucrelerini
pargalayarak dolasimdan uzaklastirmaktan sorumludur. Pargalanan hicrelerden gikan demir yeni
hicrelerinin yapiminda kullanilir. Talasemili hastalarda demirin bu geri kullaniima isi dizenli ¢alismaz.
Bunun yerine demir dalakta depolanir yada kan akimina salinir. Talasemili hastalarin kirmizi kan
hicrelerinin gogu anormal sekillidir ve bu nedenle dalakta tutulur. Bunlarin sonucunda dalak gittikge
bayur. Hasta bir slire sonra daha fazla kana gereksinim duyar. Cok c¢alisan dalak beyaz kan hucreleri ve
trombositler gibi diger kan komponentlerini de yok edebilir. Dalak bu sekilde vicuda zarar vermeye

basladigi zaman ameliyat ile alinmasi gerekir (splenektomi). Dalak su nedenlerden dolayi alinabilir:

I. Cok blytduginde

II. Hicbir tibbi sorunu olmadidi halde hastaya verilen kan miktarinda artis oldugunda
- Kalp Sorunlar:
Kalp komplikasyonlari hi¢ transfiizyon almayan yada yetersiz transfiizyon alan hastalarda ¢ok yaygindir.
Kan verilmesi viicudun tim organlarina dnemli miktarda ek demir yikler. Kalpte biriken bu ekstra demir
yavas yavas kalbin normal fonksiyonunu engeller. Sonunda kalp kaslari zayiflar, kalbin viicuda kan
pompalama gucl azalir. Kalp dokusunda demir birikmesi nedeniyle hastalar aritmi (dizensiz kalp atisi),
kalp kasinin gevsemesinde bozulma, pompalama performansinin bozulmasi, dokularda su toplanmasi
ve kalp yetmezliginin diger belirtileri gibi farkli bulgu gosterirler.
Serum ferritin diizeyi ¢ok yiliksek olmasa da kalp fonksiyonlarinda bozukluk baslayabilir. Bu nedenle

carpinti, bayginlik, kisa soluma, midenin Ust tarafinda aci, egzersiz sirasinda gabuk yorulma, ayak
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bilegi etrafinda yada viicudun diger bolgelerinde sislik gibi semptomlari aninda belirlemek i¢in hastalar

bir kardiyolog tarafindan dizenli olarak kontrol edilmeye baslanmalidir.

- Endokrin Sorunlar:

a) Biiyime geriligi: Birgok faktorden dolayr bilylime geriligi gortlir. Uzun sireli kansizlik,
hipersplenizm, demir yiklenmesi, desferal toksitesitesi, hipotroidizm, hipogonadizm ve kronik karaciger
hastaligi gibi etkenlerin hepsi biuyime hormonlarindaki eksiklik, genetik yatkinlik, zayif beslenme ve
duygusal stres kadar biiyiimeyi negatif yonde etkiler.

b) Gecikmis Ergenlik ve Hipogonadizm: Hipofiz bezinin yakininda bulunan, beynin bir pargasi olan
hipotalamus hipofiz bezinin hormon salgilamasini uyarir. Gecikmis ergenlik ve hipogonadizm en yaygin
demir ile iligkili endokrin komplikasyonlardir.

¢) Hipotroidizm: Troid bezi boyunda yer alir, yasamin ilk yilinda beynin normal gelisimini saglamada ve
sonrasinda tum buytime ve gelismede dnemli bir rol oynayan tiroksin denilen bir hormon salgilar. Fazla
demir depolandiginda bu hormonun Uretilme kapasitesi azalir ve primer hipotroidizm denilen bir durumla
sonuglanir. Bu hastalarda tstime, kilo artisi, zihinsel ve fiziksel aktivitelerde agirlasma gibi belirtiler
gorllebilir.

d) Hipoparatroidizm: Bu bezlerin temel gorevi salgiladiklari parathormon ile vicudun kalsiyum
seviyesini kontrol etmektir. Bu, vicuttaki kalsiyum seviyesinin dismesine neden olur. Kollarda ve
bacaklarda yanma ve karincalanma hissine, bazen de kramplara ve kas spazmlarina neden olur.
Noébetler ve kalp disfonksiyonlarinin gériilmesi ge¢ dénemde gelisir.

e) Diyabet (Seker Hastalhgi):Seker hastalidi kronik demir yiiklenmesine, kronik karaciger hastalgina,
viral enfeksiyonlara ve genetik faktorlere bagli olarak gelisen yaygin bir komplikasyondur. Diyabet
vicudun glukoz metabolizmasi bozuldugunda gelisir. Glukoz metabolizmasindan sorumlu organ
pankreastir. Pankreas icerdigi beta hicreleriyle sekeri metabolize eden insulini Uretir. Demir beta
hicrelerini bozabilir ve bdylece vicudun sekeri kullanma yetenedi azalir ve seker kanda birikir.
Talasemi hastalarinin %10-30’u diyabetes mellitus gelistirirler.

f) Osteoporoz: ince ve kiriigan kemikler talasemi hastalarinda yaygin bir problemdir. Bu birkag
faktérden kaynaklanir; anemi, kemik iliginin ¢ok aktif olmasi, diyetle az miktarda kalsiyum alinmasi,
kemiklerde demir dizeyinin artmasi, zayif beslenme, gecikmis ergenlik yada hipogonadizm ve genetik
faktdrler. Osteoporozun baslamasini dnlemek icin sigara icmemeleri, kalsiyumdan zengin bir diyet
almalari, ekstra vitamin D almalari ve diizenli olarak egzersiz yapmalari dnerilir.

g) Fertilite ve Ureme: Talasemili bayanlar bir hamileligi giivenli olarak tamamlayabilirler. Ancak gebe

kalma karar ciftin doktorlarina danismalariyla dikkatlice alinmalidir. Normal menstrual dongusi olan

talasemili bayanlar kendiliginden hamile kalabilirler.

*** Dlzensiz takip edilirse veya cesitli sebeplerle uygun dozda ve sirede tedavi almayan hastalarda
6lum riski yuksekdir.

*** Nadiren tim ve duzenli tedavi ve kontrollere, sayilan yan etkilere bagl 6lum gordlebilir.

Hazirlayan AD/BD/Birim(ler): Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD Cocuk Hematoloji Bilim Dali
Sayfa3/3
ilk yayin tarihi: 01.09.2025 Rev No : 00 Rev Tarihi :




