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Girig ve Amag

Talasemi sendromlari bir wveva birden fazla normal
globin =zincirlerinin sentez voklugu veva sentez hizinda
azalma ile karakterize genetik bozukluklardir,

Tipik olarak Akdeniz i1rkinda gbriilen talagemi
sendromlarinin klinigi degisgik derecelerde anemi,
hepatosplenomegali ve erken vaslarda goriilen oOldmler ile
karakterizedir.

Genellikle venidogan déneminden kisa bir siire sonra
baglavan anemi, solukluk, halsizlik, blyime geriligi wve
6zellikle viizde belirgin kemik deformiteleri hastaligin
bulgulari arasinda ver almaktad:ir.

Talasemiler bagsta Akdeniz iilkeleri olmak iUzere OQOrta
Dogu'dan Uzak Dog8u'va kadar uzanan bir kusak bovunca yiiksek
insidans g&sterirler. Ulkemiz de bu kusak icindedir.
Tiirkive'de insidans % 2 civarindadir. Ozellikle Gliney ve
Bati1 Anadolu bdlegelerimizde oran daha viksektir. Antalva'da
beta talasemi tasivici si1kligr % 10,8 olarak bulunmustur
(3. Tirkive'de Uzak Dogu'dan farkl: olarak bets talasemi
orant alfa talasemive gore daha fazladir. Talagsemi
tedavisindeki son gelismeler ve bunun hasta vasami
Uzerindeki olumlu etkileri ile birlikte hastaligin ikincil
sorunlarina efilme gereksinimi déha da artmaktadir (2, 10).
Talagemi sendromlarinda ortava gikan 1kincil sorunlardan
biri de lokomotor sisteme ait problemlerdir (19, 213.

Talasemideki kemik bulgulari uzun zamandir bilinmekte
ve ivi taninmaktadir. Baz:i arastirmacilar ise vaklasik 15
vildir talasemik ostecartropatiden soz etmektedirler. Bu

artropatinin niteligi, vayginligi, etvopatogenezi, demir



baglayici tedavi ile iliskisi lkonusunda az sayida gozlen
vardir ve bu noktalar agiklik kazanmamigstir.

Bu nedenle bdlgemizde vyiksek siklikta gdriilen bu
hastalikla ilgili clarak, klinik ve laboratuvar
vontemlerivlie talasemik ostecartropati si1kligin: ve
tzelliklerini aragtirmayl amagladik. Avrica eklem bulgular:
saptanan oleularda rehabilitasvon gereksinimi ve bazi

olgularda rehabilitasvona verilen cevabi izledik.



Genel Bilgiler

Anemi

Anemi spegifik bir hastaliktan g¢ok klinik bir bulgu
olarak ele alinmalidir. Kanin oksijen transport
kapasitesgsinde azalma ile karakterizedir. Hemoglobin 1ile
birlegsmis oksijen, eritrositlerle tasinir ve bdvlece dolasan
eritrosit kitlesi anormal olarak distiigiinde anemi ortava
¢gikar. Eritrosit kitlesi genellikle hemeoglobin
konsantrasvonu veva hematokrit ile paraleldir ve, anemi
cogunlukla hemoglobin konsantrasyonunda bir azalma ( erkekte
13,5 me/dl 'nin alti, kadinda 12.0 mg/dl'nin alti? ve
hematokritte diisme 1ile birliktedir. Aktif kanamasi olan
(hemoglobin konsantrasvonunda belirgin digme olmaksizin
eritrogit kitlesinde azalma vardir) wve anormal plazma hacmi
clan hastalar (konjestif kalp vetmezligi veva gebelikte
oldugu gibi) bu kuralin digindadir.

Hemoglobinin vapisi 1ile fonksivonlari arasinda vakin
bir iligki vardir. Yapidaki ufak bir degigiklik hemoglobinin
bilinen fizvoloilik fonksivonlarina belirgin Olarak
etkilevebilir.

Hemoglobin eritrositlerin vas agirliginin 1/3'4nil, kan
agirliginin % 95'ini vansitir. Molekiliin % 97'sini globin
polieptit zincirleri, % 3'iind de hem gruplari olusturur.
Normal vetigkinde hemoglobinin % 97'sinin vyapisi 2 ¢ift
polieptit zinciri igerir. Bunlardan 2 alfa =zinciri 141
amincasitten, 2 beta zinciri 146 amincasitten olusmustur.
Buna hemoglobin A adir verilir. % 2'1lik kiigiitk bir hemoglobin
fraksiyvonu hemoglobin Az‘de bulunabilir, bu fraksivon farkli

bir polipeptit zincir grubu igerir.
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Diger bir hemoglobin, hemncglebin F ad:i verilen ve
fotista bulunan hemcoglobindir. Eritrogitler genellikle
viksek konsantrasyonda 2,3 DPG igerirler. Hemoglobin F'de
gama zincirinde Beta 143-Histidin olmadig:i icin buna 2,3-DPG
baglanmas: azalir, sonucta fetal eritrositlerde erigkinlere
gore cksijen afinitesi artar. Hemoglebin F infantta, dogumda
% 60-90 arasinda degisen bir konsantrasyvondadir. Genellikle
neonatal dénemde konsantrasvonu azalir ve c¢ogu infantta
hemoglobin A'nin baskin oldugu 4.avda kayvbolur.

Adultta hemcglobin F,. hemoglobinin kalan % 1'1ik
kismini olusturur. Orak hiicreli anemili birevlerdeki., ikinci
bir adult insan hemoglobini olan hemoglobin 5 (80), coBu kas
iskelet problemlerine vol agan hemoglobinopatilere
dikkatleri toplamistir.

Aneminin klinik goriiniimleri degiskendir ve
kardiovaskiiler, serebrovaskiler, renal sistemlerin
fonksivonlari ve geligimleri bunda etkilidir.

Hafif veya vavag gelisen anemiler, agir fizik egpersiz
diginda belirgin semptom Ve bulgu VETrme?z . Yorgunluk,
zaviflik, carpintiy wve istahsizlik erken ve nonspesifik
klinik bulgulardir. Daha karakteristik anormaliteler efor
dispnesi, tasikardi, kladikasve, vertigo ve anjinadir.
Bunlar viicut dokularina veterli oksijen saglanmadigin:
gosterir.

Spesifik anemi tipleri bazen kronik hemolitik
durumlarda gorilen kolelitvazis ve kemik iligine uveEun
olarak osseoz metastazlara esglik eden kemik agrisi ve
hassasiveti igeren tipik klinik igaretlerle birlikte
colabilir.

Uyvgun laboratuvar caligmalar:i ve gbriuntiileme yvontemleri

ile desteklenen fizik bulgular genellikle anemiden sorumlu



hastaligin ©6n tanisina izin verir. Anemive bagl: hipoksi,
b&ébrekte oclusan eritropoetin hoermonunun etkisi ile
eritropoezi arttiran bir stimulus olugturur. Bu hormon kemik

iliginde 8n hiicrelerden eritrositlerin olugumunu hizlandiran

hiicresel aktivitenin cogalmasindan sorumludur. Kemik
iliginin timor veva mvelofibrozisle infiltrasvonuvla
iligkili olarak, kemik iligi hipoaktivitesi wvarliginda

karaciBer ve dalak gibi extrameduller bolgeler hematopoesz
igin aktiflegirler. Hepatosplenomegall ve hatta
paravertebral kitleler bu hematopoezise bagli clarak goriilen

radvografik bulgulardir.

Talasemi

Genel Bilgiler

1925 "'de Cooley wve Lee (17}, splenomegali wve kemik
anormaliteleri ile birlikte siddetli bir anemi sekli olan ve
hastalarin cogu Akdeniz kokenli oldugu igcin adin: Yunanca
deniz soézciliglinden alan talasemivi tanimladilar.

Bugiin talaseminin tek bir hastal:k degil, globin
iiretiminin kalitsal bozukluklarivla iliskili bir Erup
hastalik oldugu bilinmektedir (72, 75). Bu hastaliklar
glebin zincirlerinin birinin vapirsindaki kalitsal anormalite
nedenivle orak | hiicreli anemiden farklidir, talasemiler
globin zincirlerinden birinin sentez hizindaki kalitsal
defekt sonucu olusurlar (75). Bu, globin-zincir Uretiminde
dengesizlikle inefektif eritropcoez, hemoliz wve degisik
derecelerde anemive vol acar (75).

Talaseminin 1iki ana grubu vardir. Alfa talasemi, alfa
globin zingcir sentezinde eksiklikle karakterizedir.

Hemogleobhin F , alfa zincirleri icerdigi igin fetus alfa



talasemiden etkilenir. Beta talasemi hemoglobin A'nin,

hemoglobin F verine gegtigi venidoZan dénemi sgonrasinda

ortava c¢ikar. Bu gruplar arasinda birkag farkl:i hastalik
vardir. Beta talasemi sendromlari 4'e avrilmaktad:ir.

Bunlar ;

1- Talasemi Major : Beta talaseminin en c¢iddi tipi olup,
ciddi anemi ve demir birikiminin yol agtig:
havati tehdit edici komplikasvonlar: vardir.

2- Talasemi Intermedia : Hemolitik anemi daha az ciddidir.
Kronik transfizvon tedavisi gerekmez ve kisgi
erigkin vaga ulasir.

3~ Talasemi Mindr : Asemptomatiktir. Anemi veck wveva c¢ok
azdir. Eritrositlerde belirgin anormallik
vardir. Genellikle talasemi majior clan
ebeveynlerin ¢ocuklarinda g&rilir.

4- Talasemi Minima : Bunda aile galismalari vapmadan teshis
konamaz. Kigide anemi veva anormal eritrosit
morfeloijisi voktur. Bunlar sadece talasemi
genl tagivicilaridir.

Talasemi "Akdeniz Anemisi” olarak adlandirilmasina
kargsin Orta Dogudan Uzak Doguya kadar uzanan bir kusak
bovunca yviksek insidans gbsterir. Ulkemizde bu kusak
icindedir.

Tiirkive'de insidans % 2 civarindadir. Ozellikle Gilinev
ve Bat: Anadolu bolgelerimizde oran daha viiksektir.
Tirkiyve'de Uzak Dogudan farkl: olarak beta talasemi orani,
alfa talasemive gdre daha fazlad:ir.

Avrica Kuzey ve Bati Afrika, Hindistan. Surive, Iran.
Pakistan, Filipinler wve Tayland'da o¢lgular saptanmigstir.

Amerika kizilderilileri ve zencilerde etkilenebilir.



Elinik Ozellikler

Tipik olarak Akdeniz i1rkinda gtrilen homozigot beta
talasemi (talasemi major) belirgin anemi, belirgin
hepatosplenomegali wve sasiklikla c¢ocukluk c¢aginda gédrilen
erken Slimle karakterizedir.

Genellikle venidegan ddneminden Lkisa bir slire sonra
baglavan anemi, sclukluk, halsizlik, ikter, bliviime geriligi
ve Gzellikle viizde belirgin kemik deformitelerine vel acar.

Aneminin gsiddetine ve mivokardiumda hemosiderin
birikimine bagli eolarak kalpte biyime ve vetmezlik siktir.
Tipik hemotoloiik bzellikler, retikiilositoz, hipokrom
mikrositer anemi , cekirdekli eritrositler ve target
hiicrelerdir.

Heterozigot beta talasemil (talasemi wminor) hafif veyva
orta derecede anemi, splenomegali ve sarilaik gibi hafif
klinik bulgularla birliktedir. Piinva Eenelinde en sik
Akdeniz populasvonunda gozlenmektedir. Amerikan
zencilerinde vaklasik % 1 oranindadir ve c¢oZfunda tamamen
asemptomatiktir.

Alfa talasemide, alfa =zincir {dretimi olmavan Barts
hemoglobini hidrops fdtalisin en siddetli formunu vansitir.
Guney Asva digindaki bolgelerde gbriilen hastalik, intra
uterin veva dogumda Slime vol acar,

Alfa talaseminin daha hafif bir tiri hemoglobin H
hastaligidir. Akdeniz, Asva ve Orta Doguda vavgindir.
Klinik bulgular kronik hemolitik anemi, sulfanamidlerin

kullanilmasivla alevlenme ve splenomegalidir.




Tani

Talasemi ile talasemive benzer zendromlar avirt

edilmelidir, Bunun igin klinik muavene ve hematoloiik
bulgular {eritrosit degerleri. bazofilik noktalanma,
eritrosit osmatik fraiilitesi, minor hemoglobin

fonksivonlarinin tavini) gereklidir.

Aile caligmalar: ile genotip bhelirlenebilir,
Semptomatik talaseml sendromlarinda tani prcecblemi pek olmaz.

Alfa talagemi mindrde venidoganda diisik ortalama
gritrosit hacmi ve hemoglobin Bartg'da artma i1le tan:
kolaydir. Hemoglobin F normal, Hemogleobin A2 normal veva
hafifce azalmigtir. Alle calismalari ve periferik kanda
Cregsvl mavisi ile eritrositlerde hemoglobin H inklizvonlar:
godsterilerek konabilir.

Heta talasemi minbdrde ise hemoglcbln A, veva hemoglebin

o

i artar. Perviferik kanda gritrositlerde mikrositoz,

hipokromi ve bazofilik noktalanma wvardir. Ortalama eritraosit

volumli ve oprtalama eritresit hemoglobini agzalmigtir,

Radvolojik ve Patcloiik Ozellikler

Eemik iligi hiperplasisgi

Beta talaseminin radvografik VE patoleoiik
Gzelliklerinin buvik kismz kemik iligi hiperplazisine
baglidir. Baglangicta hem aksivel, hemde periferik iskelet
degigmistir. Fakat hasta puberteve erigti&i zaman kenmik
iliginin periferik iskelette normal gerilemesine bagl:
clarak, periferik igkelet degigilklikleri agalir (101
Talasemi majordaki deg8igiklikler talasemi mindrdekilerden

cok daha giddetlidir.



Eafatasinda. frontal kemikler en erken ve encok
degigikligi gosterir ve oksiputun alt gdriinimli genellikle
degigmemigtir. Bulgular graniiler osteoporoz., diploik alanin
genislemesi ve di1g tabakanin incelmesidir.

Kafatasinin dig tabulasinin kemik preoliferasyonu
"Thair-on-end” gOriunumine neden olur (35, 63). Talasemi
majorda daha sik olan fakat talasemi mindrde de gérilebilen
bu gdrininm dis tabulanin vaninda uzanan, kalinlasmis
kalvarvumu gecen kovu radial c¢izgilenmelerle karakterizedir.
Histolelik olarak dis tabulanin perikondriununda 1$1n
seklinde kemik spikiGlleri gdrilir.

Talasemide kafatasinin kemik iligi hiperplazisi valniz
kranvumun tepesini degil, viz kemiklerini de ilgilendirir,
bebeklik wve erken cocukluk doneminde nasal wve temporal
kemiklerinin geniglemesi, paranazal ginlsg bogluklarinin
obliterasyonuna veol acar. Maxiller kemik degigiklikleri
orbitanin laterale kavmasina ve hipertelorizme, c¢enelerin
malokliizvonuna ve dig vapilarinin ver defistirmesine neden
clarak "rodent™ vyilizd olugturur. Hastalikta gdrilen carpic:
viiz anormaliteleri diger anemilerde sevrektir ve ayirici
tanida onemlidir. Avrica "hair-gn-end” Zibi kranlum
tepesindeki degigikliklerde diger anemilerden fazladir.

Vertebralarda osteoporoz korpuslarda en belirgindir. Bu
bolgelerde trabekiil savisinda &azalma, subkeondral kemik
tabakalarinda incelme, dikey trabekiilasyonda artma ve
bikonkav deformitesi (balik vertebra) gtriilur. Seyrek olarak
santral wvertebral depresvon veva H wvertebra {(orak hiicreli
anemllerde karakteristikdir) talasemi majorde vavinlanmigtir
(133. Bu degigiklikler orak  hiicreli anemide vaskiler
bozukluklara baglansa da, talaseride g6rilmeleri

agilklanamaz. Belki de korpusun osteo-kondral birlegmesindeki
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biiviime bozukluguvla iliskili olabilirler.

Meduller hiperplazi, kostalar, pelvisg, Lklavikula gibi
axial igkeletin diger kemiklerinde de apendikiiler
iskeletteki kadar belirgindir. Multipl kostalarin arkadan

gbrinudmi siklikla belirsgin genigleme, kortikal incelme ve

osteoporozla iliskilidir. Diger kosta degigiklikleri,
lokalize radyvolisent lezvonlar, subkortikal radvolisensi,
kosta iginde kosta gdrinimii ve osteomalard:ir. Bunlar,

hagtanin hemoglobin dizevi transfiizyvonla diizenlenemivorsa
daha giddetlidir (40, 41). Benzer olarak tibiuler kemiklerde
de kemik iligi kavitesinde genisleme Lkortikal incelme ve
kaba trabekiile gdrinuim gosterirler (77). Bazi uzun
kemiklerin bazi konturlar: degismigtir, normal konkavite
kavbolmustur wve Lkemiklerin duz veva Lkonvex bir gdrinimi
olabilir. Metafiz ve epifizlerin geniglemesi Erlenmaver
gigesine benzer. Diffiz kemik iligi  hiperplazisi olan
talasemili hastalardaki radyoniikleid ¢galismalar kemik
tutulumu olan farmesitik ajanlarin skeletal uptake'inde

genel azalma goOsterir (74).

Ekstramediiller hematopoes

Ekstramediiller hematopoez vucudun kan hiicre
populasyonunda Snemli bir - degisiklik varliginda
eritrogenezisi slrdirme c¢abasinin gostergesidir. Genelde
proces kemik iligi iceriginde bir degigiklik vapan
gekildedir. PBu progesler kemik iliginin neoplazm veva
toksinle destriksivonu, mveloproliferatif hastaliklar wve
hemclitik anemileri kapsar. Ekstramediiller hematopoezin
mekanizmasi, gdriniimi ve lokalizasvonu bu hastaliklar

arasinda degisiktir. Kemik iliZi hasarlandigir veva etkisiz



_11_

olduBu durumlarda muhtemelen multipotansivel slemcell ' lerden
kavnaklanan karaciger, dalak ve lenf nodlarinda fokal
hematopoesz odaklar: goriulir. Kemik iliginin hizlanmisg
aktivite kazandig: talasemi gibi hemclitik hasteliklarda,
mediiller dokunun ekstracssedz herniasyonu gdzlenir (20,
A7) .

Talasemide posterior paravertebral mediastinal
kitleler, wvertebral korpuslar ve kostalardan kavnaklanan
meduller dokunun extraossedz vavilima sonucundaki
extrameduller hematopoez bolgelerini gbsterir (41).

Eemik 1iliZi direnci az olan dokulara dogru prolifere
olur, bu dokular kostalarin on korteksinin zorlamasivla
prosterior mediastinuma uzanir ve pedikiillerin ekspansivonu
ile spinal kord igine vayilir. Derin kaslarla tamamen
cevrili olan kosta ve pedikiillerin arka kenarlar:i korunur
(42). Bu tir olgulardaki kosta radvografileri genislemis ve
incelmisg kortexler, lobule vumusgak doku kitlelerivle,
kortikal perforasveonlari gdsterir, bu bulgular en ivi CT ile
gbsterilir (30, 41).

Ekstradural hematopoetik dokuva bagla gpinal kord
kompresvyonu en 1ivi mveloegrafi (1) veya CT 1ile avrilabilir
(64) .

Beta talasemide bu komplikasyvon hemen her zaman torakal
bSlgededir, Sickle cell anemi ve herediter sferositoz gibi
diger hematolojik hastaliklarda bu lokalizasvon not
edilmistir (45).

Diger anemiler kadar talasemideki gekstramediller
hematopoez de retroperitoneal bdlge ve pelvisl igeren basgka

bélgeleri de tutabilir (54).

£N1Z UNIVERSITES!
mmmmz KITTUPHANES]
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Biiviime Bozukluklar:

Sekillenme (modeling) deformitesi olan Erlenmaver flask

tiihuler kemik, talasemili hastalarda goriilen buvime
bozukluklarindan valnizca birigidir. Uzun kemiklerin
uglarina vakin kisimlarda diuzensiz, transvers radyodense

gizgiler siktir. Bu dens gélgeler, buvime ¢izgisini gosterir
ve en agindan gegici oclarak normal ossebz bilyvime ve
geligimivle 1ilgili belli bir g¢ocukluk ¢agl patoloijisinin
gostergesidir. Diger hastaliklarin higbirisinde
siniflandirilmadiglr igin bunlar higbir anlamda spesifik
degildir.

Ekstremite uzZun kemiklerinin biivime plaklarinin
prematiire flzvonu, talasemi majorlu g¢ocuklarda sik bir
bulgudur (18). Hastalarin % 10~157"inde bildirilen bu bulgu
genellikle 10.vasg sonrasindsa ortava g¢ikar ve proximal
humerus ve distal femurda en siktir (18, 22). Bu fizvonlar
en sik geg gocukluk veyva addlesan doneme kadar transfizyvon
vapllmamig hastalarda en siktir (42). Tek veva ¢ift tarafl:
olabilir. Ekstremitede kisalik wveya deformite gériilebilir.
Humerusta wvarus deformitesi karakteristiktir wve bulgunun
patogenezi kemik iligi hiperplazisi, kortikal perforasvon,
zayiflamig osteopenik kemigin i¢ viiziinin kompresvonu ve son

vlarak da epifizin prematire flizvonu gibi gdrinmektedir(20).

Fraktiirler

Infraksiyonlar ve spontan fraktirler talasemili
hastalarda sevrek degildir (22). Dines ve vardimcilari (22},
75 homnozigot beta talasemili hastanin % 33'lnde bir veva
daha fagzla fraktir bildirmiglerdir, Exarchau ve vardimgilar:
(251, &2 beta talasemili hastada benzer bir gonug

vermiglerdir. Multipl veva vineleven kiriklar sevrek
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degildir. FraktiUrler alt ekstremitelerin uzun kemiklerinde
6zellikle femurda, ©6nkol Lkemiklerinde wve vertabralarda en
giktir (27, 28). Cogu olguda kismen vavas ivilegme gdriiliir
ve angulasvon ve ekstremitede kisalikla birlikte clabilir
(285,

Fraktirler bu hastalikta vavgin clan agir osteopeni
sevrinde ve daha yveterli transfiizven tedavisi ile
vagamlarinin uzamasina bagli olarak beklenmeven bir bulgu
degildir. Talasemik hastalarda kemik =zayviflamasiyla ilgili
olan metabolizmasi: ve endokrin fonksilvonlarda Dbozukluk
vardir.

Shai wve arkadaslari (70) anormal tircid fonksivonlar
olasi1ligin1 gdsterirken, Canale ve arkadaslari (12) pitiiiter
disfonksivon ve etkilenen son corganlarin hemokromositozisine
bagli paratiroid wve gonodotropik hormon fonksivonlarinda
bozukluk tanimlamiglardir. Avrica, artmis protein
katabolizmag:r (hidroksiprolinin idrarla atilimivla artmava
bagli olarak) gSsterilmistir (46).

Beta talasemide el falankslarinin foramina
nutrisvenlerinin geniglemesi vavinlanmigt:ir (26, 435 .
Gaucher hastaliginda da gériilen bu bulgu (26), muhtemelen
artmis artervel destege, artmig vendz dbniise veva her
ikisine, va da hiperaktif ve hiperemik kemik iligine (43)
bagla olabilir. Talasenide bu foraminalar erken vagta
trangfizvoen tedavisine baglanan hastalarda normal, bu
tedaviyi hig¢ olmavanlarda veva ileri bir vasa kadar
transfizvonlara baglamas1 gecikenlerde en genis gsekilde
gbrilmektedir, bir kez geniglevince foramen buviklisgia
gerilememektedir (43). Kafatasinda yilankavi wve geniglemis
vaskiler kanallarda gorUlmigtir (43). €T ile ivi

doékiimante edilebilen bu degigiklikler genellikle kalvarvumun
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genislemesi ve ellerde foramen nutrisiyumlarinin geniglemesi
ile ilgilidir.
Her ikisi de heterozigot beta talasemi olan ve

pykrodysostosisi olar ¢ kardeg rapor edilmigtir (5).

Eklem Bulgular:

Yineleven trangfizvonlara bagl: sekonder
hemokromatozis, talasemili hastalarda goriilebilir. Bu
hastalardaki artropati, metakarpofalengeal eklemler dizler
ve kalcalarda eklem araliginda daralma ve sklerozla primer
hemokromatozigsdekine benzer. Kalsivumpirofosfatdihidrat
(CPPD) kristal depozisvonu kondrokalsinozise vol acgabilir.
Hiperiirisemi ve akut gut artriti talaseminin klinik‘gidiai
sirasinda ortava gikabilir. B

Gratwick wve arkadaglari 1978°'de 50 talasemili hastanin
25'inde vyiik binmesivle artan avak bilegi agrisi tanimlada
(34). Hassasivet wve eklem effiizvonlar: bazi hastalarda
gdzlendi. Benzer degigiklikler talasemi mintrde el bilekleri
ve dirseklerde de gozlendi (Schlumph, 1978).

Gratwick wve arkadaslari sinovival doku wve kemikte
Gzellikle biyume bdlgelerinde vavgin demlr birikimi ve bunun
dokularda etkili oclabilece8ini gbstermigtir. Hemosiderozis
multifaktdrvel olabilir. Yineleyen transfizyonlar hemcliz ve
artmis intestinal demir emiliminde rol oynayabilir.
Sinovitin patogenezi acik degildir, fakat ¢ogu olguda kemik
iliginin ekleme vavilmasi sonucu olabilir.

Sinovivada demir birikimi ve Grat kristalleride
tanimlanmigtir.

Baz: talasemi formlarinda &zellikle talasemi minérde,
birkag bagka eklem anormalitesi rapor edilmigtir. Bunlar

septik artrit ve osteomvelit, romatoid artrit (50}, iskemik
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kemik nekrozu (57, 65) ve kronik bir seronegatif artrittir
(23, 66). Bu sonuncusu hafif sinovit ve kiglk effdzvonlarla
giden pakiartikiler bir procesle karakterizedir. Tutulan
eklemler ; dizler, avak bilekleri, el bilekleri, dirsekler
ve elin kiiciik eklemleridir. Ostecopeni wve eklem aralig:
daralmas1 rapor edilen radvografik bulgulardir. Sinovival
dokunun histolojik g&riniimi normal wveva hafif inflamasvonu
gtsterir sekildedir wve romatoid artrite benzemez. Talasemi
mindrdeki spesifik bir seronegatif poliartrit tird biitin
gozlemcilerce desteklenmemesine karsin (327, onceki
aciklamalar bdvle bir olasiliZi gdstermektedir.

Komgu kemik hastaliginin Sneminide kapsavan bu olayin
potansivel nedeni ve patogenezi kesin degildir. Viral

hepatit de akla gelmelidir.

Diger Gdriintiileme Yontemleri

Basit radveografi rutin kemik anormalitelerini
gGstermede genellikle veterli olsa da, xeroradvografi,
tiibiiler kemiklerde kortikal incelmevi, trabekiiler paterndeki
degigiklikleri ve kafatasinda diploik alandaki genislemevi
gostermede bagarivla kullanilmistir. Bununla birlikte
Xeroradvografinin rutin kullanimi gereksizdir (68).

Talasemide yvineleven kan transfizvonlarina bagli demir
viklenmesi, fosfor iceren kemigfe spesifik radvofarmostatik
ajanlarin iskelet uptake’'lerinde azalma wve renal vumusak
doku radvoaktivitesinde artma ile birliktedir (15, 59, 74).

Bu fenomeni aciklavan mekanizmanin kan havuzu
igsaretlenmesi ile sonu¢lanan, Ta igaretlil fosfor
substanslar: ile demirli bilegsiklerin arasindaki bag&lanma

oldugu Sne siUridlmisgtir (15).
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Bu etki ile ilgili bilgi, degisik anemilerdeki kemik
sintigrafisi sirasinda deEismig ossedz radvoniklid aktivite
paterni icin daha akla yvakin analizlere izin verecektir.

Benzer co¢larak, radyconiklid tekniklerle extramediiller
hematopoez bdlgelerinin analizi uvgun g¢alisma ile bagaril:
olabilir. Kemik iliginin g6sterilmesinde 1iki genel vdntem,
R.E.S'in radvoaktif kolloidlerle isaretlenmesi ve demir
igotoplarinin eritropoetik gistemin gosterilmesinde
kullanilmasidir (36). Indium-111 chloride’'in bagslangigta saf
eritropoetik elementlerle lokalize olabilecegini gdsterdi.
Technetium 99 m sulfur colleoid de kemik iligi gdsterici ajan
olarak kullanilmigtir. Bunun avantajlari digsik radvasvyon
dozu, artmis foton verilmesi ve karaciger ve dalagEin avni
zamanda gorintiilenmesidir. Dezavantajlar: nanckolloidin
valniz retikiiloendotelval kemik iligi elemanlarinca
tutulmasina bagli olarak alt torakal ve Ust lumbal vertebral
kemik iliginin gizlenmesidir (36&).

CT talasemili (veya diger anemilerde) hastalarda
multipl kan transfizyonlarini izleven anormal demir
depozisyonunu gdsterebilir. Bu karaciger, dalak, barsak,
pankreas, lenf nodlari ve diger organlarda gfsterilebilir
(48, 61). Yiksek attenuation degerleri oclan bdlgeler CT
gérintiilerde gbsterilmistir. Bu teknik ozellikle posterior
mediastinumy, spinal kanal ve pelvis clmak ldzere
ekgtramediller hematopoez bolgelerini de gosterebilir (30,
41, 61, 64).

MR talasemili hastalarin bazilarinda ek bir diagnostik
yvontem colarak kullanilmistir. MR ile elde edilen goOrintid
vogunlugu, vigut dokularinda biriken demir miktarini
degerlendirmevi saglar (&6}. Karaciger wve kemik iliginde

spin eko vogunlugundaki depresyon ve bdbrek ve kaslarda bu
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vogunluklarda artma, demir konsantrasyonu ve her ferritin
moleklilinin demir icerifindekl degigikliklerle korelasvon
gbsterir. Dual enerji-~-komputerize tomografi diger noninvaziwv
teknikler benzer veriler verir (31,

Kemik iliginde bir sinval vogunlugu kaybi timdr veva
diger dokularca vag replasmaninin bir gistergesidir ve
18gemi, ndroblastoma, osteosarkom ve diger neoplazmalarda
gbrilebilir (16). Bu teknigin c¢egitli anemiler (62) ve

timdrlerin terdpatik maniiplasvonuna kemik iliginin vanitin:

dékiimante etmede vararl: clacag: umulmaktadir. Bununla
birlikte ihtivyat gereklidir. Bir aragtirmada SCA'li
hastalarda MR'1in vasookliziwv komplikasyeonlar:
kétiilestirdigini gosterecek sekilde dikey sekilde

dizilmesine vol actifi bildirilmistir (8). Talasemi mindr ve
talasemi intermedia, talasemi majordeki kemik
degigikliklerine benzer, fakat daha sgilik bulgular eslik

eder (73, 785).

Demir Birikiminin Tedavisi

Progresgsif demir birikimi transfiizvon tedavisinin
vagaml sinirlavan bir komplikasyonudur. Yeterli gelasvon
vapilamadigindan transfiizvon uygulanan hastalarin gelisme
geriligi wve seksiel gelisim eksikligi ile komplike olan
vagamlari kalp hastalig: nedenivlie II. dekatta sonlanir.
Vicutta total demir vikui 40 gr olunca, organ fonksivonu
bozulmayva baglar, &0 gr ve l{istinde tedavive cevap vermeven
kalp vetmezligi baslar.

En etkili demir baglavan ajan Deferrioksamin'dir. Bu ;
gstreptomyvces pilosus tarafindan olugsturulan bir

giderophore’dur. Desferriocksamin verildikten sonraki demir
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atilimi vicut demir depolarivla orantilidir. Borry ve
arkadaglar: 1974'de talasemi ve tranfizvonel demir birikimi
olan cocuklarda karacifer hasarinin onlenmesi ve hatta geri
dndiirilmesinde Desferrioksarin’'in etkisini gisterdiler. Bu
ilk vavini bircok ek calismalar destekledi.

Kalp hastaligil Desferricksamin’'le daha wuzun siirede
ortava c¢ikar veva oOnlenir wve vagam siiresi anlamla olarak
uzar. Fakat endokrinecpati siurebilir ve kalicidir.

Desferricksamin demiri hiicre iginde sgerbest havuzda
baglar. Demiri bagladiktan sonra demir~desferriocksamin
komplexi hiicreyi terk ederler, blivik oranda idrarla atilir,
ancak az bir miktar bllegik safrada bulunur.

Intramuskuler, subkutan veva intravenéz volla
kullanilabilir. Uvsun plazma ve doku konsantrasvonlar:i igin
geligtirilen pratik vol gelatdriin mekanik bir powmpavlia
vavag, surekli, subkutan infizvonudur.

Standart uvgulama kilogram basina 30-40 mg ilacin gece
bovunca B-12 saatlik bir stUrede verilmesini onerir. Hastalar
ilaci haftada en az 5~-6 giin kullanmal:idir.

Yeni bilgilere gbre anlamli bir demir birikiminin
onlenmesi igin diizenli ilacg kullaniminin 3~-4 vasinda
baslanmasi gereklidir. Transfiizvona bagiml: hastalarda
tedavinin 5 vasinda baslanmasina vonelik genel bir goris
vardir. Bazi otdrler 3 vasinda baglamasini oSnerirler.

Desferriocksamin'in toksisitesi dilsiik demir viki o¢lan
hastalarda daha belirgindir, gergekte vuksek doz ilag
verilen 3 vasinin altindaki c¢ocuklarda geligme gerilifi ve
diger toksisite bulgulari bildirilmistir.

ilacla demir atilmas:i orani diisitk oldufundan (giinde &0-
70 mg elementer demir) ve tedavi sirasinda birikim de sirdi-

giinden tedavinin ilk villarinda olumlu etki geligmeyebilir,
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Subkutan Desferricksamin'in uvegulanigindaki denevimler
kardivak hastaliEain énlenmesinde ve vasam sUresinin
uzatilmasinda etkili oldugunu gostermistir. Bu uvgulamadan
onceki vyasam silresi vaklasik 16 vast:, sevrek olarak
hastalar 20'li vaslarin ortalarana kadar vyasavabilirlerdi.
Bugiin vasgam stiresinin 4.dekat ortalarina uzatildig:
bildirilmektedir. Desferricksamin tedavisine ilk dekadin son
villarinda belirgin demir birikiminden sonra bagslavan
hastalarda endokrin eksiklikler ve geligme geriligi
surmektedir. Selasvon tedavigi diizgiin uvgulanan hastalarda

bile glukoz intoleransi ve diabet rapor edilmistir.

Desferrioksamin Toksisgitesi

Yan etkiler olarak 1lokal eritem, inflamatuar van:it,
nérosensorial toksisite, viksek frekanslara has igitme
kavbi, okuler toksisitedir.

Komplikasvonlar 50 mg/kg'dan fazla giinliik dozda siirekli
IV infidzvon uveulananlarda en ¢oktur. Pulmoner infiltrasvon
ve solunum vetmezliZi 4 hastada rapor edilmistir. Akut
bobrek vetmezligi bildirilmistir.

Bu bildirilen van etkilere ragmen Desferriocksamin cogu

hastada glvenle Onerilir.

CoF 11 vim o STk
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Materyal ve Metod

Bu calisma Akdeniz Universitesi Tip Faklltesi Fiziksel
Tip ve Rehabilitasveon Anabilim Dalinda vapilmistir.
1992-1993 yillar:i arasinda Akdeniz Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk B8aglig: ve Hastaliklar:i Klinigince takip
edilen 18'i kiz (% 51.4), wve 17'si erkek (% 48.6) olmak
tizere toplam 35 beta talasemi major ve intermedia olgusu
¢galigma programina alinmistir.
Calisma grubuna alinan olgularin vaslari, cinsi ve
memleketleri kavdedilmis ;
Hastalarin avrintil: anamnezleri ve lokomotor sistem
fizik muaveneleri vapilmist:ir.
Fizik muavenede ;
- AEr:,
- Enflamasyon,
- Hareket kisitl:iliz:i,
- Krepitasvon ve
- Deformiteler arastirilmigtir.
Fizik muavenedeki bulgularin avrintili dereceleri 0, 1,

2, 3 olmak iizere degerlendirilmistir. Buna gbre ;

- Eklem hareketi sirasindaki agri icin

: 0 : AEri vok :
! | . o |
: 1 I Hafif agr: |
: 2 : Orta derecede agri :
| | . . i
| 3 : Siddetli agr: |
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- Enflamasvon igin

f I
: 0 | Enflamasvon vek |
] | . f
| 1 | Hafif enflamasvyon |
}
: 2 i_Siddetli enflamasyon :

- Hareket kisitliligi igin

! .
: 0 | Hareket kisitlilig:i vok :
: 1 : Hafif derecede hareket leItlllléli
} | "
| z | Siddetli hareket kigitlilig: :

Krepitasvon ve Deformite igin ise

Krepitasvon veva deformite

Krepitasvon veva deformite vok

seklinde degerlendirme vapilmigtir.

Calisma gsrubuna alinan olgularin hastalik sireleri,
transfiizveon slreleri, transfizvon giklaiklar: ve
Desferriocksamin kullanma slireleri kavdedilmistir.

Olgularin splenektomi gegirip gecirmedikleri ve fraktir

ve luksasyvon &vkileri aragtirilmistir.
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Hastalarin U¢g ardisik muavenesinde trangfliizvon ©Oncesi
hemoglobin deferleri arastirilmis ve elde edilen iig degerin
ortalamalar: alinarak trangfizyon gncesi hemoglcobin
degerleri tesbit edilmistir.

Hemoglobin degeri rutin laboratuvar metodu (Counter
hemoglcobin savacy -Counter/England) ile degerlendirilmigtir.

Kizlarda 12 gr/lt, erkeklerde 14 gr/lt altindaki
hemoglobin degeri anemi olarak kabul edilmistir.

Caligsma grubuna alinan hastalarin DPC ( IRMA ) vontemi
ile serum ferritin degerleri tesbit edilmigtir.

Normal ferritin degeri, kizlarda 10~130 ng/ml,
erkeklerde ise 20-400 ng/ml olarak kabul edilmigtir.

Olgularin serum urik asit, kalsivum, fosfor, alkalen,
fosfataz, ALT ve AST degerleri arastirilmistir. Bu
biyokimyasal tetkikler Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi
Bivokimva Laboratuvarinda "Dacos Chemistry System IL 243
mode ] Flame~Fotometry” cihazlarinda spektroskopik ve
fotometrik tekniklerle Gleilmistir. Tam bivokimvasgal

tetkikler hastalarda 12 saatlik aglik sonrasi galigilmistir.

Caliscma grubu igin uvgulad:igimiz bivokimvasal

tetkiklerde normal degerler olarak ;

Urik asit 2,3 - 9,0 mgsdl
Kalsivum g,8 -~ 11,1 me/dl
Fosfor 4 - 7 meg/dl
Alkalen Fosfatosz 41 - 133 U/L
S5GOT (AST) o - 42 U/L
SGPT (AL 0 - 42 Uu/L

clarak kabul edilmigtir.

LIl PR AN
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Calisma grubuna dahil ettifimiz 35 beta talasemi major
ve intermedial: olgunun 31 tanesinde ;
- Her ikl omuz On - arka grafisi,
- Her i1iki el on -~ arka grafisi ve

-~ Her iki avak lateral grafisi gektirilmis,

avrica ; pogitif anamnez veya muavene bulgusu olan wvicut
bélgeleri icin o bolgeleri igeren direk grafiler
cektirilmigtir. Bu nedenle, beta talasemi major ve

intermedial: colgularda vukarida savilan grafilere ilaveten
lumbosakral grafi, pelvis grafisi, lateral dorsclomber grafi
ve diz grafileri de c¢ektirilmigtir,

Elde edilen radyvografiler, bir Ortopedi ve Travmatoloji
Uzmany ile bir Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Uszman:
tarafindan ortak olarak degerlendirilmistir.

Avrica, caligma grubuna dahil edilen 35 olsunun 6'sina
Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Niikleer Tip Anabilim
Dali'nca nanokolloid sintigrafisi vapilmistir. Bu tetkikler
hastava 10 m'li Tc 99 m. nanccclloid IV clarak verilerek
vaptirilmigtzir. Tetkikler Toshiba GCA-602.A cihaza ile
vapirlmigtir.

Caligma grubuna dahil edilen hastalarda yukarida
savilan tetkik ve muaveneler disinda, hastaliklari nedenivle
aile i¢i wve @gosval cgevre iligkilerinde problemler ve
uyumsuzluklar, egitim ve mesleki sorunlar, glinliilk vagam
aktivitelerindeki kisitlailaik arastirilmistir. Ayrica
fonksivonel engellilik hali saptanan hastalarin
rehabilitasyon gereksinimi ve bu rehabilitasyona c¢evaplar:
degerlendirilmigtir.

Elde edilen veriler, Akdeniz Universitesi Rektdrligi
Bilgi Islem Merkezinde korelasvon testleri ve Student ¢t

testi ile degerlendirilmistir.

2111 3T © YR
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Bulgular

Caligma kapsamina alinan 35 olgunun 18 tanesi kiz
(% B1,4), 17 tanesi erkektl (% 48,6).

Olgularimizin vyag ortalamas: 8.3 * 5,2 olarak bulundu.
Bu olgularin en bliyigl 21 vasinda, en kiicligl ise 2 vasinda

idi (Tableo 1),

Yag Grubu Clegu Savyisi

I { |
] | i
| [ |
| 2 - b vasg | 12 l
! } |
| & -~ 9 vas | 10 |
I | |
| 10 - 13 vas | 8 1
| i {
| 14 - 17 vas | 2 |
i | !
| i8 - 21 vas | 3 :
Tablo 1 - Olgularin vag gruplarina gbre dagilaimi.

Calisma grubumuza dahil edilen 35 olgunun 33 tanesi (%
94,2y beta talasemi majer, 2 tanesi ise (% 5,8) beta
talasemi intermedia tanisi almisti. Major clgulardan 16 ( %
48,4) tanesi erkek, 17 tanesi (% B1,85) kiz idi.
Intermedialli 2 olgu ise kizd:.

Olgularin transfizvon stireleri ve transfiizvon
sikliklari incelendiginde ; ortalama transfiizvon siiresi 6,5
* 4,5 vil olarak bulunmustur, en kisa transfizyon uyvgulama
sliresi 1 vi1l, en uzun transfiizyon uygulama siiresi ise 20

vildir (Grafik 1). Transfizvon uveulama siklig: ise ortalama

dw o ey
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ayda 1 kez bulunmustur. Transfiizyon uyvgulama siklig: en az

clan olgu 2 ayda 1, encok olan olgu ise avda 3 kezdir
(Grafik 2).
Olgu Savisz QOlgu Savis:
18- 26-
. N r
10- — £ N 2
4 a
B, - = o
N
o [ -t o] Q
] ! o ! k) A
5- =~ - > a ]
o, - ﬂ i [y g =N ]
o o N 0 4-1 ~ a o
= o i 3_ :>-,
2= 1 1 - o <
i u s )
- . .
Transfizvon Siresi (Yll)>. Transflizvon Siklig:

Grafik 1 - Transfizvon siresinin Grafik 2 - Transfizvon
vaka savisi dagilim:. grkliginin vaka

savisl dagilaim:.

Calisma grubuna dahil edilen olgularin Desferricksamnin
kullanma suresil ve Desferrioksamin kullanma sikliga
incelendiginde ise ;

Olgularin ortalama Desferricksamin kullanma sitreleri
5,6 £ 3,9 vil olarak bulunmustur. Olgular iginde en uzun

stire Desfervrioksamin kullanimi 20 vil, en kisgsa slreli

kullanim 1ise 1 vildir. Ayrica 35 olgunun 8 tanesi higbir
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zaman Desferrioksamin tedavisi almamiglard:ir (% 22) (Grafik

3.

Olgu Savisi

A

18-

16~

14-

12-

10-

8-

8 A7) L

-

o
1
5 yval
11 - 15 vi1l
16 - 20 val

Degferrioksamin
kullanmavanlar

6-10 vyil

Desferriocksamin Kullanma Biresi (Y11

Grafik 3 ~ Desferricksamin kullanma siresinin vaka

savisina dagilimz.

Desferrioksamin kullanma sikliklar:i incelendiginde ise
; olgularin ortalama Desferricksamin kullanma sireleri avda
4  kez olarak bulunmugtur. Olgularin iginde en sik
Desferrioksanin kullanimi &avda 10 kez, en az kullanim ise

avda 1 kezdir (Grafik 4).
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Olgu Savis:

A

8_
'?...
6= L
o
~t
5- o
o
- >
©
3w ]
o o
o o -

o P g v
2= e, ) o ~
- « " < 0 0 5. 4 4
13 s o e e s = = = -

1-l © o g o o e =
5. 4 5. 5 5. 5
< << & B2 <t 2 it S

Desferrioksamin Kullanma Siklig:

Grafik 4 - Desferricksamin kullanma siklifinin vaka savisina

dagilimi.

Calisma grubundaki 35 olgunun splenektomi, fraktiir ve
luksasvon o6vkiisi arastirild:.

35 olgunun e tanesine (% 25,72 splenektomi
uvgulanmigti, 3 olsguda (% 8,5) fraktir ovkiisi, 3 olguds (%

£.5) 4 bdlgede tekrarlavan luksasvon Gvkusi saptand:.

B g AT
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Tablo 3'de de gbriildigii gibi c¢aligma grubuna dahil
edilen 35 clgunun 22 tanesinde (% &2,8) anamnezde lokomotor
gisteme ait vakinmalar tesbit edilmistir. Yap:ilan fizik
muayenelerde olgularin 12 tanesinde (% 34,23 agri, 2
tanesinde (% 5,7} enflamasvon, 3 tanesinde (% 8,5
krepitasvon, 3 tanesinde (% 8,5) deformite ve 5 tanesgsinde (%
14,2 hareket kisitlilig: tesbit edilmistir. Olgularin

16'sinda ( % 45,7 ) fizik muavene bulgusu saptanmistir.

- ey g

MUAYENE BULGULARE
- £l -iKrepitag= H
saral @ lsex |aNaNNEZ BULGULART |age EnEianas-ikrepitas=t | @it |Hareket
Soya { von |  wvon | tKisitlil

1 ]F.0 E - 0 i o ! 0 E 0 [ 0
| | i i
| | | }

2 15.Y. E - 1] 0 g
5 | | 0 } 0 |
Omuz ve avak bileklerinde afr: } ! ] ]

3 IN.D.1 K ) = g

N { Bilateral) ! i ! 0 { 0 | 0

4 12.0.] K | Sol el biledi ve sol dizde agr1 2 : 0 : 0 : 0 : f
. ) ! | ! |

5 15.0.| E | Dizlerde afri 0 : ] | 1] | ] i 0
X i ] ; ]

s |m.0 E | Bel afrisi - ] [ 0 | 8 | 1 | ]
. . | | ! |

7 15.6.1 K | Dizlerde sislik ] [ 1] | ] | 0 | 0
f ! | I

8 HHY] K - 1) 0 ¢ g 0
! i | i

9 |E.0.}] E | Avak bileklerinde hareketle agri 0 : g : 0 } 0_ i 1]
{ | { |

10 fu.0.] E - 0 1] ¢ 0 0
| | | |

11 |H.A.} K | Dizlerde agri 0 | 0 ! 0 l 0 ! 1}
| ! i }

12 |M.6.] K | Sag avak biledinde afri 1 i 1] i 0 j 0 : 0
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MUAYENE BULGULART
S1ra fidi- ANAMNE? BULCULART ErllEnflamas-IKrepltas—i {Hareket
Soya |_yon I wvon Kisatlil
f I ! {
i3 1S.A. - 0 1] 3]
’ | J i {
u { | oo i
14 16.K. Sag omuz agrisi I 0 ' ] | ! 0
| | | |
E.K. - g 0 g
13 i I i {
16 [H.A. Ayak bileklerinde adri. bel afirisi : 0 : 8 : : 1
17 nm Sol omuz ve sol dizde agrllu | 0 | ’ J | 1
kisitlilik, sabah tutuklugu I ! I l
) ! } |
18 |M.H. Ayak bileklerinde agri. sislik : 0 | 0 | | 0
. i | i f
19 {R.0. - ] 0 1
| | | |
_ u | | ! |
20 |RTG Bel agris: | ] | 1 | | 0
: i ; | |
21 |1.C. - ] 0 1]
: i | i i
22 In.8. Sad avak biledi ve dizlerde adra : f : 0 : i ]
" g . } | i i
23 IP.K. Sag dirsekte sislik, agr: ; 2 | ] : i g
- I | | |
24 JH.0. - ¢ 0 1
] | i ]
- | | i f
25 fE.K. Bel agrisi 0 ] 0
| ] | |
26 IN.B. fivak bileklerinde gislik ! 0 ! ] I ! g
| | | |
27 |E.E. Avak bileklerinde sislik : Z2 : 1] : : f
28 JASK - ’ 0 i 0 ! i 0
i i | ;
29 lup. £l parmaklarlndf sisme,diz afrisi, { o | i ! | 8
kalca adrisi | i | J
30 {6.K. Sirt agrisi ! 1] I 1 i ! i
i | ! }
31 JAA Sag diz afrisi, sol kalca agrisi : ] : [ : : 0
32 |5.¥. - [ 0 l 0 : f ]
! | ! |
33 |a.4. - ! 0 I 0 ! ! 0
i | I |
! | | f
34 10.8. - 0 1] 0
! | | {
35 |H.Y. Her iki omuzda hareket kisitlilags i ] j ] i j 2
Tablo 3 Olgularin anamnez ve fizik muavene bulgulari.

o — ety AN AN
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Caligma grubuna dahil edilen 35

romatizmal bulgularin eklem ve olgu

Tableo 4'de goriimektedir.

olguda en sik gdzlenen

sayisina gdre dagilim:

| BULGUTL AR } Eklem i Olgu f
| | Sayisi | Sayisi |
: AEri : 30 : 12 :
! I { |
| Enflamasvon | 4 : 2 |
| . f | |
| Krepitasvon | & | 3 |
: Hareket Kisitlilig: : 11 f 5 :
| . I ! !
| Deformite | & | 3 |

Tablo 4 : Beta Talasemi Major

ve

Intermediali Olgularda

Romatizmal Bulgularin Dagilimi.

Caligma grubundaki oclgularda eklem tutulumu
aragstirilmistir (Table 5 ).
EXLEMLER I Eklem | ©Olgu |
| Savisi | Savisi {
Omuz : i2 : 5 :
3 ! | I
El eklemleri | 3 | 3 |
Diz ! 7 ! 4 t
| | |
. ! i |
Avak eklemleri : 17 [ 10 |
. ! | }
Dirsek | 1 | 1 I
| [ |
Lomber omurga | 4 | 4 }
| | I
Dorsal omursga | 3 | 3 |
{ { |
Kalcga | 3 | 3 |

I
[
i
!
!
|
!
!
|
|
!
I
!
!
|
!
!
|

Tablo 5 : Beta Talasemi Maijor ve Intermedial:
lem Tutulumu DaBilim:i (Anamnez ve Klinik Muayeneden).

QOlgularda Ek-
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35 Beta Talasemi major ve intermedial: olgunun 31
tanesine (% 88.8) ;

- Her iki omuz &n-arka srafisi,

- Her iki el bn-arka grafisi ve

-« Her iki avak lateral grafisi,

olgulardan 14 tanesine ;

- Pelvig grafisi cektirilmis (% 40) avrica pozitif
anamnez veva muayene bulgusu olan vicut bélgeleri igin, o©
bolgeleri igeren direk grafiler g¢gektirilmistir. Bu nedenle
Beta talasemi major ve intermediali olgulara vukarida
sayilan grafilere ilaveten ; 4 olguva (% 11,4) diz grafisi,
1 olguva (% 2,8) dirsek grafisi, 3 olguya (% 8,5) iki vyo&nli
lumbosakral, 1 oclguya da (% 2,8) 1iki vyonli dorsclomber grafi
cektirilmistir.

Elde edilen radvografilerde gdriilen patolojik olusumlar
Table 6'da goriilmektedir. Buna gére en sik radyoloiik bulgu
avak grafisinde teshit edilmistir (% 40.3). Daha az siklikla
da (% 38,86 OmUZ grafisilerinde radvoloiik bulgu

gaptanmigtiyr {(Grafik 7.

Avak (% 40,3)

{
T ] Omuz (% 38.,6)
40~ |
El (% 29,3)
30- i :
Pelvis ( 20,7
}

20~
10-

0 —>

Grafikk 7 : Radyelejik Bulgularin Eklemlere Gore Dag&ilim:
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KISTIK TRABEKULER HAFIF BELIRGIN HETAKARPAL KEN. LOOSER BAL PETERI} KORTIKAL | BUZLU CAM | NORMAL
Usu KONVEKLESME N N
OLUSURLAR | KABALASHA 0STEOPOROZ | OSTEOPOROZ o "S" | CIZGILERT | GORUNUMU | INCELME GORUNUMU | RADYOGRAM
(Sise ggrintmi)
Bil 14.P
i1atera’ 703233 8% 2.6 |8 Z12{3 (10 1 (%3.3 3 g |lzeee |1 3B LY (30
El grafisi
Bi 1-
tateral-lat] oo 6o} 10333.3 {103 33.2 |5 3 16.6) 4 (% 13,3) 2 % 6.6 | 10¢% 33.3)
eral ayvak gra
*Bilateral iki
NN 2 2
vonll diz gra
Bilateral APl o v oy 12 660 |3 3 10) 4 (% 13,3) 14 (% 46.6) e
omuz grafisi N
#17 anlii !
Tka yonid 1 i 1 1
dirsek grafis]
A.P Pelvas 5384 acsan |2 152 1 (%7.6) 5 (% 38,4)
grafis:
*|Tki vonli lum 5 .
bosakral graf
*{Iki vénlii dor
solomber graf
Tablo 6 : Direk Radvoegrafilerde Saptanan Bulgular.

¥ QOlgu savisi az oldugundan viizde miktarlar verilmemistair.
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EPIFIZ EKLEM

. “Pencil |HUMERUS BAS FICI
. EPIFI IFT KONTUR DESTRUK-
DUZENSIZ- z DEFORMITE ARALIGINDA ¢ N

BALIK
e in cup ™ [BOYUN ACI | VERTEBRA
LIBI SKLEROZU DARALMA GORUNUHY SOV ) igiiniini BOZUKLUBY | GORLNEMI VERTEERA

1% 3.3)

Bilateral A.P
El grafisi
Bilateral-Lat
eral ayak gra
Bilateral iki
yonlii diz gra
Bilateral A.P
omuz grafisi
Iki vonli
dirsek grafis;
A.P Pelvis
_grafisi
Tk yonlii lum ]
bosakral graf )
Iki vénlii dor
solomber graf !

*
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*

Tablo &6 (Devam) : Direk Grafilerde Saptanan Bulgular
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* Olgu savisl az oldugundan viizde miktarlar verilmemist:ir
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Radveleoiik bulgu saptanan vakalarda en sik bilateral
bulgu el grafisinde gorilirken, ikinci siklikta avak

grafisinde gdriulmektedir (Tableo 7, Taklc 8).

Unilateral bulgu
olan vaka gavisi

Bilateral bulgu
olan vaka savisi

Bilateral A.P el

| | { I
| i i I
| I | ]
; 3

I grafisi | 19 i ! _
| Bilateral lateral | ! | >

.. 17 4
i avak grafisi ! ] | L
| Bilateral iki vbnli | R f 0 1
i diz grafisi ] - | I
t Bilateral A.P. omu=z I 15 i 5 ; é?

grafisi

Table 7 : Radvolejik Bulgu Saptanan Vakalar.

Valka Savisi

] ] !
f i !
b . I _ !
! Iki vdnli dirsek grafisi | 1 |
! . L. ] i
: A.P Pelvis Grafisgi : 9 :
o s o i
| Iki vonlil lumbosakral grafi | 3 |
oo L o |
| Iki vonli dorsolomber grafi | 1 |

Tablo 8 : Radvoloijik Bulgu Saptanan Vakalar.
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. Hasta IEklem | . Hasta IE
RADYOLOJIK BULGULAR asta Reem RADVOLOJIK BULGULAR asta |Eklen
Sayisi|Sayisi Sayisil|Savyisi
|
Kistik Dlusumlar I [ 21 Deformite i i 2
|
Trabekiiler kabalasma 13 | 26 Eklem araligipda daralma 2 : 2
|
Hafif osteoporoz 13 | 26 Epifiz sklerozu 3 : 3
i
Belirgin osteoporcz 7 { 12 Cift kontur gordntmi H : '
. . o - }
Metakarplarda sise goriin. ] E } Destrilksivon i f 1
. i | I ) o m f
Looser cizgileri 3 | 4 Pencil in cup gordnimd ] l 1
- | Humerus bag - bovun I
Bal petedi sBrinini 7 - : A
al petedl gorunumt | acisinda bozukluk ! I
J
Kortikal incelme 5 I 9 Figi vertebra gorindmy 1 : 1
|
Buzlu cam g0riiniimi 3 | 4 Balik vertebra 1 : |
|
Epifiz diizensizligi 4 | 6 Normal radyvogram 6 : i

Tablo 9 : Radvoeoloiik Bulgulara Gore Eklem ve Hasta Savis:i.

Tableo 9'da radvelojik tetkikler sonucunda elde edilen
bulsgular ve bunlarin hasta ve eklem savisina dagilimi
goriulmektedir. Buna gdre en sik godriilen radyolojik bulgu
trabekiller kabalasma ve hafif osteoporoz'dur(% 10,8). Bunu %
2.1 ile kistik oclugumlar izlemektedir. Daha sonra sirasivla;
belirgin osteoporoz ve bal petegi gdrinimii (% 5,8), kortikal
incelme (% 4,1), Looser g¢gizgileri, buzlu cam gdrinimd,
epifiz diizensizligi, epifiz sklerozu (% 2,5}, eklem
araliginda daralma (% 1,86) ve % 0,8 orani ile de diger

bulgular takip etmektedir.

e 2



~-346-

Caligma grubuna dahil edilen 35 olgunun laboratuvar

bulgulari incelenmigtir. Buna gdre olgularin

- Ortalama hemeglobin (transfiizvon dncesi) deferi : 7,0 % 1.9 g/dl
-~ Ortalama serum {rik asit degeri : 5,1 # 1.4 mg/dl
~ Ortalama gerum kalsivum dederi : 8,8 ¢ 1.9 mg/dl
- Ortalama serum fosfor dederi : 4,9 ¢ 1.4 mgr/dl
- Ortalama serum alkalen fosfataz dederi 1183 + B57.7 U/L

- Ortalama serum AST dederi T 46 + 14,5 UO/L

- Ortalama serum ALT dederi 49+ 15,4 O/L

- Ortalama serum ferritin deferi 13703 t1970.,6 na/ml

olarak bulunmustur.

35 Beta talasemi major ve intermediali olguda vapilan

cgaligmada elde edilen bulgulari degerlendirdigimizde ;

Erkek olgularinda vagla paralel olarak bulgularda
belirgin artis gézlendi ( p < 0,05). Erkeklerde patolojik
bulgu olmavanlarin vag ortalamasi: 9,0 % 2,49 iken, klinik
oclarak eklem bulgusu saptanan 7 (% 43,7) erkek clsunun vag
ortalamalari 11,28 * 3,12 clarak bulundu. Kiz olgularda da
erkek olgularda olduZ&u gibi, vasla paralel olarak klinik
bulgularda artig vard: ( p < 0,05), Kiz olgularda patolojik
bulgu e¢lmavanlarin vas ortalamasi 1,82 £ 6,6 iken, klinik
oclarak eklem bulsgusu saptanan %9 (% 52,9) kiz olgunun vasg
ortalamalari 3,26 = 11,8 olarak bulundu. QOlgularda erkek ve

kizlar arasinda klinik clarak fark saptanmadi (Grafik 8).
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KEiz ( % B2,9 )
|

Erkek ( % 43,7 )
|

~>»
n:18 n:17
Grafik 8 : Beté Talasemi Major wve Intermediali Olgularda
Eklem Bulgularinin Cinsivete Gdre Dagilimi (n : 353,

Anamnez ve muayene bulgular: 1ile transfuzyon sliresi ve
trangfiizvon siklig: arasinda anlaml:i bir fark saptanmad:i.

Olgularin Desferrioksamin kullanma siireleri ve
gikliklar: ile anamnez ve muayvene bulgulari kargilastiril-

diginda ise anlaml: bir fark saptanmadi (Grafik 97.

Desferricksamin
kullanmavanlar ( % 57,1 3
|

Desferrioksamin kullananlar
| ( % 42,8 )

-—>

n:¢e n:z2é
Grafik 9 : Desferrioksamin Tedavisi Alanlar ve Almavanlarda

Fizik Muavene Bulgularin Dag:i:limi (n : 35).
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Radyeolejik olarak incelenen 31 olgunun 151 erkek,
16's1 k:iz idi. Erkek olgulardan radvoleojijik bulgu saptanan 13
oleu varken, 2 olgunun radvografileri normal olarak bulundu.
Kiz olgulardan radveolojik bulsgu saptanan 11 olgu wvardi. &
kiz olgunun da radvografileri normaldi.

Erkek olgular 1ile kiz olsular arasinda radvoloiik
bulgularda anlamli bir fark saptanmadi ( % 87 ve % 69).

Radyoloiik bulgularda vasa gbre vapilan istatistiksel
incelemede ise, vag 1ile radvoloiik bulgularin arttigs
saptand: (p < Q,05).

Transfiizvon siiresi ve siklig1 ile radveloiik bulgular
arasinda anlamla bir fark gsaptanmadi. Desferricksamin
kullanma slreleri ve sikliklari ile radvolojik bulgular

arasinda anlamli bir fark saptanmadi (Grafik 10).

A Degferrioksamin
kullanmayvanlar ( % 85,7 )
!

Desferrioksamin
i kulliananlar ( % 80,9 )

n:? n:2é
Grafik 10 : Desferriocksamin Tedavisi Alanlar ve Almavanlarda

Radyeclojik Bulgularin Dagilim:i (n : 35).,

Radveolojik wve klinik bulgularla serum Urik asit,
alkalen fosfataz, ALT, AST ve transfizyon &ncesi hemoglobin

degeri arasinda anlamli bir iliski saptanmamistir.
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Serum ferritin degeri ile de klinik wve radvolojik
veriler anlaml: bir iligki gdstermedi.

Splenektomi uvsulanan 9 colguvla (% 25,7}, splenekteomi
uygulanmamis oclgularin radvolojik ve klinik bulgular:
arasinda anlaml: bir fark saptanmamistir.

Talasemi intermediali iki olgudan birinde klinik wve
radveoleociik olarak bulgu saptanmadi. Diger olguda klinik
bulgu vokken major olgularina benzer belirgin radvoloiik
bulgular wvardi, ancak major wve intermediali olgulardaki
savigsal farkl:ilik nedenivle istatistiksel degerlendirmeve
gidilemedi.

Artropati etvolojisinde kemik iligi  hiperplazisi ve
buna bagli: olarak kemik iliginin eklem aralig: ile
baglantisin: arastirmak amac:ivla & olguda vaptigimiz
nanokolloid sintigrafisinde

Olgularin ikisinde ; extremitelerde artmig kemik iligi
aktivitesi saptanmig., bu olgularin anamnesz, muavene
bulgulari ve radvoloiik bulgular: ile sintigrafik bulgular
arasinda paralellik gorilmigtir.

Bir olguda : tim wvicut kemiklerinde kenik iligi
aktivitesinde artig, sagda asetabulumun {ist dis kisminda wve
sal sakroiliak eklemde asimetrik hafif dizevde aktivite
saptanmigtir. Bu olgunun anamnez, muavene bulgulari ile
sintigrafik bulgular: arasinda iliski voktu. Sol alt
extremitesinde diffuz siglik o0lan bir olguda nanckolloid
sintigrafi bulgusu kraniumda, sol el 1. metakarpal kemigin
proximal yizilinde patoloiik aktivite tutulumu idi.

2 wvakada da normal sinirlarda tim viicut nanokolloid
sintigrafi sonucu elde edildi. Bu olgularin anamnez, mnuavene
ve radvoloiik bulgulari, bu sintigrafik bulgularla

paralellik géstermivordu.



-40-

Sintigrafi sonucu nermal bulunan olgulardan bir
tanesinde anamnezde omuz ve dizde agri sikaveti vard:. Fizik
muavene bulgusu yvoktu. Hastanain el, avak ve oMUz
grafilerinde ise osteoporoz ve bal petegi gbrinimi saptand:.

Sintigrafi sonucu normal bulunan diger olguda ise ; sol
diz wve sol omuzda agr:, hareket kisitlilig:r ve deformite
vardi. Hastanin radyololik tetkiklerinde ise vavgin bal
petegi gdriniimii, ostecporoz, kistik olusumlar, avrica omuz
ve diz grafilerinde belirgin deformite 1sinsal vaviliml:

epifizer skleroz gdrinimid teshit edilmistir.
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TARTISHA

Talasemi tedavisindeki son geligmeler ve bunun hasta
vagaml dzerindeki nitelik wve niceliksel olumlu etkileri ile
birlikte, hastal:gin ikincil sorunlarina egilme gereksinimi
daha da artmaktadir (2, 10).

Beta talasemi m&jordeki kemik bulgular:, oldukcga
avrintili olarak incelenmigtir (13, 21). Bunlar tipik vi=z
gorinumil 1ile ostecoporoz, diplecik alanin geniglemesi gibi
kafatas: degigiklikleri, vertebra korpuslarinda osteopcroz,
balik vertebra, tilbdler kemiklerde ilik boglugunda
genisleme, kortikal incelme, kaba trabekiiler gorinim benszeri
degisikliklerdir. Beta talaseminin radvoloiik ve patolecjik
ozelliklerinin bliyik kismi kemik iligi hiperplazisine
baglanmigtir.

Eemik bulgularinin avrintil: colarak bilinmesine karsin
romatizmal semtomlar veren artikiller wve paraartikiiler
bulgulara, sevrek olarak deginilmistir. Bu konuda elimizdeki
tek kapsamli:i g¢galigma, Gratwick ve arkadasglarinin 1978'de
vavinladiklaridir (343, Ayrica talasemi minorde l8komotor
gigstem bulgularina inceleven bazi calismalar da vard:ir,
ancak buradaki tableo farklidir (23, 66).

Eklem bulgularinin etvopatolcociik agidan karakteri de

vine Gratwick'in caligmasinda belirtilen eklemlerin
histolojik ingelemeleri ile saptanmava caligsilmigtair.
Bulgular 6n planda sekonder hemakromatoza ve

mikrofraktiirlere igaret etmektedir.
Son 15 vilda ise bu osteoartropatinin &gellikleri ile

ilgili ¢alismalar cldukga sinirl: kalmisgtair,
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Beta talaseminin boélgemizde vavgin olarak gdrilmesi
nedenivle, talasemni major ve intevrmedial:i clgularimizda
bu ostoeartropatinin siklig:, etyolojisi, niteligi ve

son villarda rutin kullanima giren demir baglayici tedavi

ile iligkisini aragtirdik ve literatirler 1s1gi1nda
tartistik.
Gratwick, beta talasemili transfiizyona bagiml:

hastalarin ikinci dekatta baslavan ve avak bilegi cevresinde
kemik agrisi wve gislik ile karakterize degisik sgiddette
cstecartropati geligtirmeve vatkin olduklarini belirtmigtir
(34).

Weatherall ve Clegg'de (76) avak bilekleri ve omuzlarda
osteoartropatik komplikasvonlar edzlemislerdir.

Gratwick 50 beta talaseml major ve intermediali olgunun
% B0'sinde klinik romatizmal bulgu saptarken en sik tutulunu
avak bileginde gbzlemigtir.

Klinigimizde 19 olguda vapilan bir calismada klinik wve
radvoloiik colarak % 89 peozitif bulgu saptanmistir (4). Bi=z
¢alismamizda degerlendirdigimiz 35 beta talasemili olgunun
30'unda ( % 85,7 ) anamnez, muavene va da radvolojiik olarak
romatizmal bulgu saptadik.

Bizim buldugumuz sonug¢ ile Gratwick'in sonucunun farkl:
olmagi Gratwick'in valniz klinik bulgulari gozdéniine almasina
bagli olabilir. Klinigimizde daha dnoe vap:ilan caligmanin
sonuclar:, bulgularimizla uvumludur.

Her iki galigmada da erkek olgularda bulgularin daha
fazla oldugu bildirilmektedir. Caligmamizda ise, kiz ve
erkek olgular arasinda klinik ve radyolojik olarak anlaml:
fark saptanmad:.

Kiz ve erkek olgularda vasla paralel olarak bulgularda

goriilen artis lse Gratwick'in serisi ile uvumluvdu.
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Onceki vavinlarin bazilarinda bulgu sikligi acisindan
talasemi major ve intermedia arasinda anlaml: fark olmad:i&:
bildirilmisken (14), talasemi intermediada daha hafif ve
daha az VaveELn tutulum bildirenler de vard:r (&67).
Hastalarimizin valniz iki tanesi talasemi intermedia tanis:
aldigindan, istatistiksel degerlendirmeve gidilemedi. Bu iki
olgunun birisinde talasemi major olgularina benzer bulgular
varken, digeri normaldi.

Bulgular omuz, diz, avak bilegi gibi biliviik eklemlerde
lokalize idi. Onceki vavinlarda sinovite ait bulgularin daha
si1k bildirilmesine karsin, bizim sevrek rastlamamiz, rutin
kullanima girmis olan demir baglavici tedavinin etkisini
gosterebilir.

Avak bilegi omuzdan biraz daha sik etkilenmekle
birlikte oran birbirine cok vakindzi. Bu gbzlemler
artropatinin mekanik faktérlerle baglantisini &ne siiren
teoriyi sipheli duruma diislirmektedir.

Deneklerde omurgava ait vakinimlar da mevcocut olmakla
birlikte, periferik eklem vakinimlarindan daha azdi (% 20 ~-
% 95). Gouliamos ekstramediiller hematopoeze bagli bel agris:i
vakinimi olan olgular bildirmigtir (33). Bu e¢lgularda birkac
avdir siiren siddetli bel agris: ve birlikte radikiiler agr:
vardi. Bizim olgularimizdan valniz birinde giddetli bel
agrisy vardi, Bu olgunun direk grafisinde lomber dordidnci
vertebrada kompresvon fraktiiril saptandi. CT'de paravertabral
kitle gbzlenmedi.

Olgularimizda sabah tutuklugu va hig voktu, va da
non-enflamatuar karakterdevdi.

Norman ve Shorpira tarafindan tanimlanan mivopatelojik
bulgular klinik degerlendirme ile olgularimizda meveout

degildi (55, 71).




~84-

Gratwick 6 olguda belirgin deformasvon bildirmistir ( %
12 ). Bizim 35 olgumuzun ikisinde omuz ve diz eklemlerinde
ileri derecede hareket kisitliligi deformite vard: ( % 5 ).
Aradakl fark hastalarimizin diizenli demir baglavici tedavi
almasina baglanabilir, Nitekim deformite gtsteren
oclgularimizdan biri 10 wvildir transfiizvon uvgulamasina
kargain son 2 avdir Desferrioksamin tedavisi almaktavd:i.

Olgularimizda radyveolojik we klinik bulgulardaki artis
hastalik sliresine paraleldi. Ancak transfiizvon sikligi ve
siiresi ile bulgular arasinda baglanti voktu. Klinigimizde
vaplilan onceki calismada da bulsgular transfizvon rejimi ile
iligkisizdir. Gratwick villik transfizvon savilari daha az
olan olgularda ag:r semptomlar bildirmigtir. Ancak fraktir,
deformite ve kontraktirler nedenivle engelli olarak
nitelenen grupta transfiizyon savisi belirgin olarak daha
fazlad:ir.

Splenektomi klinigimizdeki difZer c¢alisma ile wuvumlu
olarak klinik ve radveleoiik bulgular dzerine etkili
gorilmedi.

Transfiizvon oncesi hemoglobin degerleri ile klinik wve
radvoloiik bulgular beklenen ters orantivi gostermedi. Bu
bulgu, aneminin derecesiyle eklem semptomlarinin paralel
olmadigin: diiglindiirebilir. Bazi1 vazarlar ortalama hemoglobin
diizevinin 10,5 g/dl civarinda tutulmasinin, bulgular:
minimuma indirebilecegini belirtmiglerdir. Bu ESrisy
bulgularimizla desteklevemedik.

Literatiirde transfiizvonel artrit (469), gut (58) wve
septik artriti (24, 37) olan talasemik hastalar
tanimlanmistir. Biz hastalarimizdan birinde serum Urik asit
dizevinde belirgin artma (20,1 mg/dl) ile dirsek ekleminde

monoartrit ve iirik agit nefropatisi gbzledik. Diger
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olgulardan valniz birinde serum lUrik asit dizeyinde viikselnme
saptadik, ancak bu hastada klinik sut voktu.

Avrica ortalama serum iirik asit degerleri ile
romatizmal bulgular arasinda bir iligki gdzlemedik.

Septik artrit bir olguda gbzlendi. Her iki avak bilegi
ve avak sirtina vavilan giglikle gelen bir hastada saZ avak
bileginden vapilan sinovival sivi kiiltiiriinde E.coli iredi.

Artmig romatoid artrit insidansi talasemia trait'li
hastalarda belirtilmigtir (50), fakat bizim hastalarimizdan
higbiri romatoid hastalik bulgulari gdstermedi.

Literatirde hemokromatozis talasemi artropatisi
etvoloilisinde sikga One suridlmistir. Sinovivumda agiri demir
birikimi nedeniyle eklemin viklenmesi dejeneratif kartilaij
degigikliklerine vol acabilir. Demirin bir pirofosfataz
inhibitdri ocldugu gésterilmistir ve pirofosfat
kristallerinin eklem kartilaj matrixinde ¢&kmesini indikler
(69). Bu, eklem deienerasvonunu hizlandirabilir. Demir avni
zamanda osteoblast savisi ve aktivitesgsini de etkilevebilir
ve osteopeni gelisimine vol agabilir (Gratwick). Gratwick
olgularinin sinovivalarinda demir depolanimini gOstermigtir.
Bu v&nde vol gosterici olmasi amacivla Jdletugumiz serum
ferritin degerlerinin ortalamasivla romatizmal bulgular
arasinda paralellik gbzlemedik. Yan:i sira radvoloiik clarak
da hemokromatozis ve kondrokalsinozise uyan bulgular voktu.

Beta talasemideki radyoloiik kemik degigiklikleri
osteopeni, mediller aralikta genigleme, trabekiiler vapida
kabalagma, kortexlerde incelmedir (106, 11, 17). Erken ve
ancrmal epifiz fiuzvonu, eski fraktirler, uzun kemiklerde
deformite siktir. Olsgularimizin radvolojik incelemelerinde
tanimlanmig klasik kemik bulgulari mevcuttu. Osteoporoz ve

trabekiiler kabalasmaya bagli bal petegi gorinimi va da
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graniiler osteoporoz tanimnlamalari baz: caligsmalarda
mevcuttur. Olgularimizda vavein kistik formasvonlar ve bal
betegi gdriiniimi vardi. Buna karsin multipl, dizgiin kenarl:
kistik formasvon bizim olgularimizda cok sik gdzledigfimiz
bir bulgu olmasina karsin, diger caligmalarda sevrek olarak
bildirilmistir. Bu kistik vapilarin hiperplazik kemik iligi
tarafindan olusturuldugu diigliniilebilir.

Olgularimizda uzun kemiklerdeki bulgular epifizer
bOlgede vogunlasmaktadir. Epifiz dizensizligi, erken epifi:z
fizyonu bulgularinin vanigira, baz1 olegularda epifiz
bolgesinde belirgin skleroz gbzlendi (Bir olguda sol diz
ekleminde fleksivon deformitesi ile birlikte radvolojik
olarak femur distasl epifizinde gevreve do8ru 1ginsal vayilaim
gbsteren skleroz wvardi). Epifiz lezvonlari en sik proximal
humerus epifizinde, ikinci siklikta distal femur epifizinde
mevcuttu. Bu bulgular difSer calismalarla uyumluydu (29, 41).

Bir olsumuzun dorsolomber grafisinde abartil:i anterior
vertebral g¢entiklenme gdzlendi. Mandell 1979'da vavinladig:
talasemi majorlu bir olguda ayni gériinumi bildirmis ve bunun
muhtemel wvendz genislemeye bagli vaskiiler oluga ait bir
gdrinim oldugunu sévlemigtir (49).

Radyoleciik bulgular eklem aralig: ve eklem viizlerinden
cok kemiksel vapivil ilgilendirivordu. 2 olguda gériilen eklem
yvizlerindeki diizensizlik ilgili uzun kemik epifizinde
dizensizlik ve destriksiyon ile birlikteydi. Bu olgularda
belirgin enflamasvon bulgulari voktu.

Beta talasemili olgularda wvertebral korpuslar ve uzun
kemik metafizlerinde diizensizlikler, epifiz plaklarinda
genigleme, kemik defektleri, keskin duzensiz kalsifikasyon
gizgileri ile beliren Desferrioksamin'e bagli kemik ve

kikirdak displazisi bildirilmistir (7).
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Diger bir vavinda ise Orzincelo yvine Desferricksamin'le
iliskili olarak uzun kemiklerde ragitizm veva skorbiitte
gériilenlere  benzer lezyonlardan s6z etmektedir (56},
Clgularimizda klinik ve radvoleoiik bulgularla Desferioxamine
kullanma siiresi wve dozu arasinda anlaml: bir iliski
gtsterilemedi. Hastalarimizin Desferricksamin tedavisine
baslama vagi, bulgularla iligkili degildi. 8&zu edilen
caligmalarda ise genellikle 3 vasg Sncegi vilksek dog
Degferricksamin tedavisine baglayvanlarda bu bulgularin
saptand:gi belirtilmigtir.

Talasemide asetabular protriizvon (39) ve aseptik nekroz
(67) bildirilmistir. Olgularimizda bu vydnde bir bulguva
rastlamadik.

Talasemi major ve intermediadaki gsinovitin kemik
iliginin eklem araligina ac¢ilmasina bagli sekonder bir
reaksivon olabilecefi digiiniilmektedir. Bu hipotezi irdelemek
amacivla 6 olgu retikiloendotelval gsistem tutulumunu
gbsterebilen nanckolleoid sintigrafi vontemi ile ingelendi.
Bu sintigrafik incelemelerin 4'inde kemik iligi
aktivitesinde artis saptandi. bir olsgsuda bir sakroiliak
eklemde hafif tutulum olmakla biriikte, bu bulgu klinik wve
radvoloiji ile uyumlu degildi.

Sonug clarak, bu vontemle kemik iliginin ceklem
araciligiyla baglantisini gdsteremedik. Ancak bu olgulardan
higbirinde sinovit olmamasil da g8z Snlne alinmalidir.

Hastalarimizin ikisinde omuz wve diz eklemlerindeki
ileri derecede hareket kisitlilig&: nedenivle rehabilitasvon
gereksinimi wvardi. Heniiz birkac avlik vakinimi olan omuz
olgusunda tedavi daha basarili sonug¢ verirken, muhtemelen
bir erken epifiz fiizvonuna bagli dizde fleksivon kontraktiri

ile gelen olguda uzun sireli hareket tedavigi, analjezik
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ilag tedavisi ve atelleme ile pek fazla vararl: olamadik. Bu
hastalarin vasam slirelerinin kisitli olmas: nedenivle,
konservatif vaklagsimlarla etkili olunamayan clgularda
cerrahi vaklagimlarda c¢ekimser kalinmaktad:ir. Bu nedenle
talasemili hastalar: izleven hekimlerin diger sistemler
vaninda hastalarin eklem bulgular: da clabilecegini
bilmeleri ve konuvu gbdzdniinde bulundurmalari:i Snemlidir.
Talasemili cocuk ve gencglerin sosval vonden
rehabilitasvonu da gereklidir. Bu c¢ocuklar hastal:iklarinin
fiziksel etkileri nedeniyle giinliik vagamlarinda problemlerle
kargilagirkan., bir vandan da kisa vagam slUreleri ve ko&td
prognozlar: nedenivle aileleri tarafindan egitim ve meslek

secimi konulari da aksatilmaktadir.
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SONUC

Talasemi majore has bir artropatinin varlig: son onbeg
vildir bir dizi bilimsel calisma ile gésterilmigstir. Ancak,
sdzkonusu artropatinin siklig8i, etvelojisi, niteligi ve
demir baglavic: tedavi ile iligkisi heniiz yeterincé
irdelenmemigtir.

Avrica oOnceki calismalarda degerlendirilen olgularda

diizenli Desferrioksamin kullanima bildirilmemektedir.
Caligmamizdaki olgularda dizenli ve uzun sireli
Desferriocksamin tedavisi uvgulanmasi talasemik

ogtecartropatinin Desferrioksamin tedavisi 1ile birlikteki
gidigini degerlendirmemize olanak saglada.

Caligmamizda talasemi major ve intermediali clegularin %
85,7 'ginde klinik ve radveolojik olarak eklem bulgusu
gaptanmistir. En si1k tutulan eklemler, ayak bilekleri ve
omuzlardir. Avrica, el eklemleri, diz ve cmurga tutulumu da
gozlenmigtir.

Saptanan eklem bulgulari paragartikiiler kemik tutulumuna
sekonder bir artropati niteliginde idiler. Tedavi
gereksinimi olan bulgular diz ve omuz eklemlerindekl hareket
kisitliliklar: ve deformitelerdi.

Artropatinin etvolojisine iligkin degerlendirmelerimiz-
de, daha oSnceki galigmalarda One siirilen hipotezlere iligkin
kemik i1igi hiperplazisi ve bunun eklem araligina
acilmasina, artmis hemolize bagl: hiperiirisemi ve sekonder
guta, transfiizvonel hemosiderczise iligkin veterli kanit
saptanamadi.

Desferrioksamin tedavisi altindaki hastalarda Onceki

calismalarda bildirilen sinovite klinik olarak rastlanamadi.
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Ancak, clgularimizin anamnezleri de bu tir artrit verilerini
igerivordu.

Bulgularimiz, talasemi majorde eklem tutulumunun
vavginligini ve agirliginy dogfrulamaktadir.

Desferricksamin tedavisinin eklem tutulumu Uzerine
etkisine iliskin olarak, bu tedavinin sinovit olusumunu
azalttig, daha ©noceki calismalarla bizim ¢alismamizin
bulgulari kargilastirilarak sdvlenebilir. Bu derecede vavegin
ve ileri ceklem bulgular: vogun bir rehabilitasvon

gereksinimini de beraberinde getirmektedir.
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0ZET

Akdeniz Universitesi Cocuk Saglig: ve Hastaliklar:
Polikliniginde takip edilen 35 beta talasemi major ve

intermediali hasta 1ckomotor sistem bulgular: vonunden

degerlendirildi. Onceki caligmalarda degerlendirilen
olgularda diizenli Desferrioksamin tedavisi kullanima
girmemigti. Buna Lkarsin g¢alismamizdaki olgularin bivik
gosunlugu uzun siiredir diizenli Degsferrioksanmin

kullanmaktayd:y.

Bu nedenle caligmamiz talasemili olgulardaki
ostecartropatinin Desferricksamin tedavisi ile birlikte
nasil bir gidig gisterdigini deSerlendirmevi de amaclad:i.

Hastalarin % 85,7'sinde klinik ve radveloijik oclarak
eklem tutulumu saptandi.

Fizik muavenede % 45,7 oraninda patolojik bulgu wvard:.
En sik rastlanan bulgular orta giddette eklem agrilari ve
hareket kisitliligi idi., Eklem tutulumu avak bilekleri wve
omuz eklemleri bagta olmak dzere, buyik eklemleri ve el
ekmlemleri ile omurgay: kapsivordu. 1Iki olguda belirgin
hareket kigitlili8i ve deformite vardi. Bir olguda iirik asit
artropatisi ve bir olsguda da septik artrit saptandi.

Radveoleoijik bulgular, osteoporoz, bal petegi gorinimi,
kistik olugumlar, epifizer diizensizlik ve skleroz ve daha
sevrek olarak uzun kemiklerin epifizlerinde litik gorinim ve
deformitelerdi.

Bulgularda vasla paralel bir artig gozlendi. Kiz vwve
erkek olgulardaki eklem tutulumu istatistiksel olarak

anlaml: fark gtstermedi.

P —
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Transflizyon rejimi ve demir baglavici tedavi 1ile
bulgularin si1klig1 arasinda iliski voktu. Ancak ©Onceki
cgalismalarda bildirilen sinovit, bilivik c¢ogunlugu demir
baglayvic: tedavi uvgulanan hastalarimizda saptanmadi.

Serum ferritin wve UuUrik asit dizeyleri ile bulgular
arasinda iliski voktu.

Sintigrafik vbntemlerle kemik iliginin eklem araligivla

baglantisin1 gdsterilemedi.
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