TALASEMI TASIYICISI OLDUGUMU-
ZU BILMEK NEDEN ONEMLIDIR?

Talasemi tastyicist oldugunun bilinmesi 6nem-
lidir. Ciinkii talasemi tasiyicilart esleri de tasiyi-
c1 oldugunda talasemi majorlu ¢ocuk sahibi ola-
bilirler.

Eger ciftlerden ikisi de talasemi tasiyicisi ise
cocuklarinda her gebelik icin % 25 oraninda
saglikli, %50 oraninda kendileri gibi tasiyici, %
25 oraninda bu hastaligin gelisme riski vardir.

Eger ciftlerden biri beta talasemi tasiyicisi
digeri normal ise, cocuklar1 her gebelik i¢in
%350 saglam, %50oraninda talasemi tastyicisi
olacaktir.

Betatalasemide normal, tasiyici ve hasta
bebek dogum olasiliklan
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TALASEMI HASTALIGINDAN NASIL
KORUNULUR?

1. Toplum egitimi: Toplum beta talasemi ko-
nusunda egitilmeli ve akraba evliliklerinin riskleri
acisindan bilgilendirilmelidir.

2. Tastyicilarin tespiti: Ozellikle tastyicili-
gin yiiksek oranda goriildiigii bolgelerde hasta ve
tagiyict bireylerin tiim akrabalarinin kan tetkiki
ile taranmas1 ve evlenecek ciftlerin tasiyicilik agi-
sindan degerlendirilmesi ¢ok 6nemlidir.

3. Genetik danigma: Eslerin ikisinin de tasiy1-
c1 olmasi durumunda eslere danismanlik verilme-
li, genetik tani merkezlerine yonlendirilmeli ve
gebelik oncesinde gerekli tetkikler tamamlanma-
lidir (6rnek mutasyon analizi).

Prenatal (dogum éncesi) tani: Iki tastyiciin
evliligi soz konusu ise ciftler mutlaka her gebeli-
gin erken doneminde (ilk 2 ay) doktora basvur-
mali ve gerekli tetkikleri yaptirmalidirlar.
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AKDENIZ ANEMISI (BETA TALASEMI)
TASIYICILIGI VE HASTALIGI

TALASEMI NEDIR?

Beta talasemi diinyada en yaygin goriilen anne
ve babadan ¢ocuklara kalitsal olarak gecen, onle-
nebilir bir kan hastaligidir. Tiirkiye’nin de i¢inde
oldugu Akdeniz iilkelerinde énemli bir halk sagligi
sorunudur. Tagtyicilarin saptanmasi, genetik danis-
ma ve dogum Oncesi tani
konabilmesiyle engellenebi-
lir bir hastalik olmasina rag-
men, diinyada her yil en az
365.000 talasemi hastasi
dogmakta ve tedavi géormek-
tedir. Tirkiye’de yaklasik
1.300.000 talasemi tasiyicist
ve 4.500 kadar talasemi has-

tas1 vardir.

Akdeniz iilkelerinden baslayarak (italya,
Yunanistan, ispanya, Kibris, Tiirkiye’nin giiney ve
bat1 bolgeleri), Ortadogu, Hindistan, Pakistan ve
Gilineydogu Asya’ ya kadar (Cin, Kambogya)
uzanan bir kusak boyunca sik goriilmektedir. An-
cak, giinlimiizde farkl etnik gruplarin gocii ve
evlilikleri nedeniyle tiim diinyaya yayilmis durum-
dadir. Beta talasemi hastalig1 tedavi diizgiin siirdii-
riilmezse yasam siiresini belirgin kisaltan ve yasam
kalitesini ¢cok olumsuz etkileyen agir bir hastalik-
tir. Bu nedenle, hastalikli bireylerin dogmasini en-
gellemek ¢ok dnemlidir ve gerekli koruyucu 6n-
lemlerin alinmas1 devlet tarafindan da desteklen-
mektedir

TALASEMI NASIL OLUSUR?

Kanimizda kirmizi kan hiicreleri iginde dokulara ge-
rekli oksijeni tagiyan hemoglobin molekiilii bulu-
nur.Hemoglobin yapimi genlerin kontrolii altindadir ve
ailesel, genetik bir defekt sonucu hemoglobini olustu-
ran zincirlerden birinin yapiminda yetersizlik veya bo-
zukluk olusursa talasemi ortaya ¢ikar. Talasemide he-
moglobin yapisindaki bozukluk sonucu kirmizi kan
hiicreleri hizla yikilir ve bunun sonucunda anemi, yani
kansizlik ortaya ¢ikar.

TALASEMININ KAC FORMU VARDIR?

1)Talasemi tasiyiciligi (minor): Talasemi tastyi-
cilarina talasemi minor da denir. Bu bireyler tliimiiyle
sagliklidir. Kansizlik diginda problemleri  ol-
maz.Ancak, iki tasiyici evlendiginde ¢ocuklarina gegir-
dikleri talasemi geni ile talasemi hastaligina (talasemi
major) neden olabilirler.

2)Talasemi hastaligi (major): Erken ¢ocuklukta
baslayan c¢ok ciddi bir kan hastaligidir. Bu ¢ocuklar
kendileri i¢in gerekli olan hemoglobini yeterince yapa-
mazlar. Halsizlik, solgunluk,istahsizlik,huzursuzluk,
karaciger ve dalak biiylimesi sonucu karm sisligi, sik
sik ateslenme,yiiz ve kafa kemiklerinden baglayarak
kemiklerde degisiklik ve tipik bir yiiz gorliiniimii var-
dir.Kesin tedavisi olmayan bu hastalikta sik kan trans-
flizyonlarina ve tibbi tedaviye gerek duyulur.

3) Hafif hastalik (intermedia):Tasiyicilar gibi
tamamen saglikli olmayan, hastalik belirtileri genellik-
le ileri yaslarda baslayan, kan gereksinimleri daha az
olan hastaligin hafif tipidir.

TALASEMI TASIYICILIGI VE HASTA-
LIGI NASIL SAPTANIR?

Hasta veya tastyici oldugu bilinen ailelerde tara-
ma sonucu veya kansizlik nedeniyle getirilen ¢ocuk-
larda tan1 konur. Tasiyict kisiler hafif kansizdir, de-
mir tedavisinden yarar gérmezler. Tam kan sayiminin
iyi degerlendirilmesi ve hemoglobin elektroforezi
yapilmastyla tan1 kolayca konur. Hasta olanlarda agir
kansizlik vardir; anne, baba ve ¢ocugun tam kan say1-
mi1, hemoglobin elektroforezi ve genetik tetkikleri
yapilarak kesin tani konur.

TALASEMI HASTALARININ TAKIP VE
TEDAVISI NASILDIR?

Hastaligin tedavisi zordur ve maliyeti ¢ok yiik-
sektir. Bu hastalar hayatlar1 boyunca diizenli olarak
3-4 haftada bir kan transfiizyonu almak zorundadir-
lar. Her kan transfiizyonundan sonra verilen alyuvar-
lar yikilmaya baslar. Bu yikilmayla ortaya c¢ikan de-
mir viicutta birikir. Demir birikimine bagli organ bo-
zukluklarina engel olmak icin bu hastalara diizenli
olarak demiri baglayarak viicuttan atan ve demir se-
lasyonu olarak isimlendirilen tedavi uygulanir.

Ayrica tam kan sayimi, kan demir diizeyi, kalp, ka-
raciger ve hormonal sistem diizenli olarak degerlendi-
rilir; kan yolu ile bulagan hastaliklara dikkat edilir.

Yillik kan tiiketimi normalin 1,5 katin1 asmissa ileri
yaslarda dalagin operasyonla gikartilmasi kan ihtiya-
cini azaltir ancak kesin ¢6ziim degildir.

Ozellikle iyi tedavi edilen, karacigerde hasar olus-
mamis hastalarda yapilan kemik iligi nakli basarili
olmaktadir.Ancak bazi olgularda kemik iligi nakli
sirasinda veya sonrasinda ¢esitli ciddi problemler
ortaya ¢ikabilmekte veya nakil basarisizlikla so-
nu¢lanmaktadir.

Arastirmalara devam edilen gen nakli heniiz has-
talara uygulanmamaktadir.



