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Giri9 ve Amac 

Talasemi sendromlar1 bir veya birden fazla normal 

globin zincirlerinin sentez yoklugu veya sentez h1z1nda 

azalma ile karakterize genetik bozukluklard1r. 

Tipik olarak Akdeniz 1rk1nda gorulen talasemi 

sendromlar1n1n klinigi degi~ik derecelerde anemi, 

hepatosplenomegali ve erken ya~larda gorulen olumler ile 

karakterizedir. 

Genellikle yenidogan doneminden k1sa bir sure sonra 

ba~layan anemi, solukluk, halsizlik, buyume geriligi ve 

ozellikle yuzde belirgin kemik deformiteleri hastallgln 

bulgularl aras1nda yer almaktad1r. 

Talasemiler ba~ta Akdeniz ulkeleri olmak uzere Orta 

Dogu'dan Uzak Dogu'ya kadar uzanan bir ku~ak boyunca yuksek 

insidans gosterirler. Vlkemiz de bu ku~ak icindedir. 

Turkiye'de insidans % 2 civar1ndad1r. Ozellikle Guney ve 

Bat1 Anadolu bolgelerimizde oran daha yuksektir .. Antalya'da 

beta talasemi ta~lYlCl Slkl1g1 % 10,8 olarak bulunmu.etur 

( 3) . Turki ye 'de Uzak Dogu 'dan farkl1 olarak beta talasemi 

oran1 alfa talasemiye gore daha fazlad1r. Talasemi 

tedavisindeki son geli~meler 

uzerindeki olumlu etkileri ile 

ve bunun hast a 

birlikte hastallg1n 

ya?aml 

ikincil 

sorunlar1na egilme gereksinimi daha da artmaktad1r (2, 10) 

Talasemi sendromlar1nda ortaya <;:1kan ikincil sorunlardan 

biri de lokomotor sisteme ait problemlerdir (19, 21). 

Talasemideki kemik bulgular1 uzun zamand1r bilinmekte 

ve iyi tan1nmaktad1r. Baz1 ara~tlrmac1lar ise yakla~1k 15 

y1ld1r talasemik osteoartropatiden soz etmektedirler. Bu 

artropatinin niteligi, yayg1nl1gl, etyopatogenezi, demir 
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baglay101 tedavi ile ili;!kisi konusunda az say1da 

vard1r ve bu noktalar aa1kl1k kazanmam1;!t1r. 

gozlem 

Bu nedenle bolgemizde yuksek s1kl1kta 

hastal1kla ilgili olarak, klinik ve 

gorulen bu 

laboratuvar 

yontemleriyle talasemik osteoartropati Slkllglnl ve 

ozelliklerini ara,t1rmay1 amaalad1k. Ayr1ca eklem bulgular1 

saptanan olgularda rehabilitasyon gereksinimi 

olgularda rehabilitasyona verilen cevab1 izledik. 

ve baz1 
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Genel Bilgiler 
Anemi 

Anemi spesifik bir hastal1ktan <;>ok klinik bir bulgu 

olarak ele al1nmal1d1r .. Kan1n oksijen transport 

kapasitesinde azalma ile karakterizedir. Hemoglobin ile 

birlesmis oksijen, eritrositlerle tas1n1r ve boylece dolasan 

eritrosit kitlesi anormal olarak dUstUgUnde anemi ortaya 

91kar. Eritrosit kitlesi genellikle hemoglobin 

konsantrasyonu veya hematokrit ile paraleldir ve, anemi 

<;>ogunlukla hemoglobin konsantrasyonunda bir azalma C erkekte 

13,5 mg/dl'nin alt1, kad1nda 12,0 mg/dl'nin alt1l ve 

hematokritte dUsme ile birliktedir. Aktif kanamas1 olan 

(hemoglobin konsantrasyonunda belirgin dUsme olmaks1z1n 

eritrosit kitlesinde azalma vard1rl ve anormal plazma hacmi 

olan hastalar Ckonjestif kalp yetmezligi veya gebelikte 

oldugu gibil bu kural1n d1s1ndad1r. 

Hemoglobinin yap1s1 ile fonksiyonlar1 aras1nda yak1n 

bir iliski vard1r. Yap1daki ufak bir degisiklik hemoglobinin 

bilinen fizyolojik fonksiyonlar1n1 belirgin olarak 

etki leyebi 1 i r .. 

Hemoglobin eritrositlerin yas ag1rl1g1n1n 1/3'UnU, kan 

ag1rl1g1n1n % 95'ini yans1t1r .. MolekUlUn % 97'sini globin 

polieptit zincirleri,% 3'UnU de hem gruplar1 olusturur. 

Normal yetiskinde hemoglobinin % 97'sinin yap1s1 2 <;>ift 

polieptit zinciri i<;>erir. Bunlardan 2 alfa zinciri 141 

aminoasitten, 2 beta zinciri 146 aminoasitten olusmustur .. 

Buna hemoglobin A ad1 verilir. % 2'lik kU<;>Uk bir hemoglobin 

fraksiyonu hemoglobin A 'de bulunabilir, bu fraksiyon farkll 
2 

bir polipeptit zincir grubu i<;>erir. 
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hemoglobin, hemoglobin F ad1 

hemoglobindir. Eritrositler 

verilen ve 

genellikle 

yi.iksek konsantrasyonda 2,3 DPG iQerirler. Hemoglobin F'de 

gama zincirinde Beta 143-Histidin olmad1g1 ioin buna 2,3-DPG 

baglanmas1 azal1r, sonuota fetal eritrositlerde eri?kinlere 

gore oksijen afinitesi artar. Hemoglobin F infantta, dogumda 

% 60-90 aras1nda degi,en bir konsantrasyondad1r. Genellikle 

neonatal donemde konsantrasyonu azal1r ve oogu infantta 

hemoglobin A'n1n bask1n oldugu 4.ayda kaybolur. 

Adultta hemoglobin F, hemoglobinin kalan % 1'lik 

k1sm1n1 olu,turur. Orak hi.icreli anemili bireylerdeki, ikinci 

bir adult insan hemoglobini alan hemoglobinS (60), oogu kas 

iskelet problemlerine yol aoan hemoglobinopatilere 

dikkatleri toplam1,t1r. 

Aneminin klinik gOrtinlimleri 

kardiovaski.iler, serebrovaski.iler, renal 

fonksiyonlarl ve geli,imleri bunda etkilidir. 

sistemlerin 

Hafif veya yava, geli,en anemiler, ag1r fizik egzersiz 

d1,1nda belirgin semptom ve bulgu vermez. Yorgunluk, 

zay1fl1k, oarp1nt1 ve i,tahs1zl1k erken ve nonspesifik 

klinik bulgulard1r. Daha karakteristik anormaliteler efor 

dispnesi, ta,ikardi, kladikasyo, 

Bunlar vi.icut dokular1na yeterli 

gosterir. 

vertigo 

oksijen 

ve anj inad1r .. 

saglanmad1g1n1 

Spesifik anemi tipleri bazen kronik hemolitik 

durumlarda gori.ilen kolelityazis ve 

olarak osseoz metastazlara 

hassasiyeti 

olabi 1 ir .. 

tipik 

e,lik 

klinik 

kemik iligine uygun 

eden kemik agr1s1 ve 

i,aretlerle birlikte 

Uygun laboratuvar oal1,malar1 ve gori.inti.ileme yontemleri 

ile desteklenen fizik bulgular genellikle anemiden sorumlu 
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hastal1ihn on tan1s1na izin verir. Anemiye bagl1 hipoksi, 

bobrekte olu~an eritropoetin hormonunun etkisi i le 

eritropoezi artt1ran bir stimulus olu~turur. Bu harmon kemik 

iliginde on hlicrelerden eritrositlerin olu~umunu hlzlandlran 

hlicresel aktivitenin gogalmas1ndan sorumludur. Kemik 

iliginin ttimor veya myelofibrozisle infiltrasyonuyla 

ili~kili olarak, kemik iligi hipoaktivitesi varl1g1nda 

karaciger ve dalak gibi extrameduller bolgeler hematopoez 

igin aktifle~irler. Hepatosplenomegali ve hatta 

paravertebral kitleler bu hematopoezise bagl1 olarak gorlilen 

radyografik bulgulard1r. 

Talasemi 

Genel Bilgiler 

1925'de Cooley ve Lee (17), splenomegali ve kemik 

anormaliteleri ile birlikte ~iddetli bir anemi ~ekli alan ve 

hastalar1n gogu Akdeniz kokenli oldugu igin ad1n1 Yunanca 

deniz sozctiglinden alan talasemiyi tanlmladllar. 

Bugtin talaseminin tek bi r hastal1k degi 1, globin 

liretiminin kal1tsal bozukluklar1yla ili~kili 

75) ., Bu 

bir grup 

hastal1klar hastal1k oldugu bilinmektedir (72, 

globin zincirlerinin birinin yap1s1ndaki kal1tsal anormalite 

nedeniyle orak hticreli anemiden farkl1d1r, talasemiler 

globin 

defekt 

zincirlerinden 

sonucu 

dengesizlikle 

olu~urlar 

inefektif 

birinin sentez h1z1ndaki kal1tsal 

(75) Bu, globin-zincir liretiminde 

eritropoez, hemoliz ve degi~ik 

derecelerde anemiye yol agar (75) 

Talaseminin iki ana grubu vard1r. Alfa talasemi, alfa 

globin zincir sentezinde eksiklikle karakterizedir. 

Hemoglobin F , alfa zincirleri igerdigi igin fetus alfa 
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etki leni r .. Beta talasemi hemoglobin 

yerine geQtigi yenidogan dOnemi sonras1nda 

Bu gruplar aras1nda birkac farkl1 hastal1k 

vard1r. Beta talasemi sendromlarl 4'e ayr1lmaktad1r. 

Bunlar 

1- Talasemi Major Beta talaseminin en ciddi tipi olup, 

ciddi anemi ve demir birikiminin yol a9t1g1 

hayat1 tehdit edici komplikasyonlarl vard1r. 

2- Talasemi intermedia : Hemolitik anemi daha az ciddidir. 

Krenik transfUzyon tedavisi gerekmez ve ki'i 

eri,kin ya,a ula,lr. 

3- Talasemi Minor Asemptomatiktir. Anemi yok veya cok 

azd1r. 

vard1r .. 

Eritrositlerde belirgin 

Genellikle talasemi 

ebeveynlerin cocuklar1nda gorUlUr 

anormallik 

major clan 

4·- Talasemi Minima : Bunda aile cal1,malar1 yapmadan te,his 

konamaz. Ki<;lide anemi veya anormal eritrosit 

morfolojisi yoktur. Bunlar sadece talasemi 

geni ta,lylcllarldlr 

Talasemi nAkdeniz Anemisi u olarak adland1r1lmas1na 

Orta Dogudan Uzak 

boyunca yUksek insidans 

icindedir 

Doguya kadar uzanan 

gosterir. Dlkemizde 

bir 

bu 

TUrkiye 'de insidans % 2 civar1ndad1r. Ozellikle GUney 

ve Bat1 Anadolu bolgelerimizde oran daha yUksektir .. 

TUrkiye'de Uzak Dogudan farkll olarak beta talasemi oran1, 

alfa talasemiye gore daha fazlad1r. 

Ayr1ca Kuzey ve Bat1 Afrika, Hindistan, Suriye, Iran, 

Pakistan, Filipinler ve Tayland'da olgular saptanml<;ltlr. 

Amerika k1z1lderilileri ve zencilerde etkilenebilir .. 
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Klinik Ozellikler 

Tipik olarak Akdeniz 1rk1nda gbrlilen homozigot beta 

talasemi (talasemi major) belirgin anemi, belirgin 

hepatosplenomegali ve s1kl1kla oocukluk oag1nda gbrlilen 

erken bllimle karakterizedir. 

Genellikle yenidogan dbneminden k1sa bir sUre sonra 

ba?layan anemi, solukluk, halsizlik, ikter, bliylime geriligi 

ve bzellikle ylizde belirgin kemik deformitelerine yol aoar. 

Aneminin ?iddetine ve miyokardiumda hemosiderin 

birikimine bagl1 olarak kalpte bliylime ve yetmezlik s1kt1r. 

Tipik hemotolojik bzellikler. retliklilositoz, hipokrom 

mikrositer anemi ~ Qekirdekli eritrositler ve target 

hlicrelerdir. 

Heterozigot beta talasemi (talasemi minor) hafif veya 

orta derecede anemi, splenomegali ve sar1l1k gibi hafif 

kl inik bulgularla bi rl iktedi r. Dlinya genel in de en s1k 

Akdeniz populasyonunda gozlenmektedir. Amerikan 

zenci lerinde yakla? 1k % 1 oran1ndad1 r ve oogunda tamamen 

asemptomatiktir. 

Alfa talasemide, alfa zincir Uretimi olmayan Barts 

hemoglobini hidrops fbtalisin en ?iddetli formunu yans1t1r. 

Gliney Asya dl?Indaki bolgelerde gbrlilen hastal1k, intra 

uterin veya dogumda ollime yol aoar. 

Alfa talaseminin daha hafif bir tlirli hemoglobin H 

hastal1g1d1r. Akdeniz, Asya ve Orta Doguda yayg1nd1r. 

Klinik bulgular kronik hemolitik anemi, sulfanamidlerin 

kullan1lmas1yla alevlenme ve splenomegalidir. 
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Tan• 

Ialaserni ile talasemiye benzer sendromlar ay1rt 

edilmelidir Bunun iQin klinik muayene ve hematolojik 

bulgular <eritrosit degerleri bazofilik noktalanma, 

eritrosit osmatik frajilitesi. minor hemoglobin 

fonksiyonlar1n1n tayini) gereklidir. 

Aile oal•:;;malarl ile genotip belirlenebilir. 

Semptomatik talasemi sendromlar1nda tan1 problemi pek olmaz. 

Alfa talasemi minorde yenidoganda dU:;;Uk ortalama 

eritrosit hacmi ve hemoglobin Barts'da artma ile tan1 

kolayd1r .. Hemoglobin F normal. Hemoglobin A
2 

normal veya 

hafifge azalm1:;;t1r. Aile 0 al1:;;malar• ve periferik kanda 

Cresyl mavisi ile eritrositlerde hemoglobin H inklUzyonlarl 

gosterilerek konabilir. 

Beta talaserni minbrde ise hemoglobin A_ veya hemoglobin - .::: 

F artar .. Periferik kanda eritrositlerde mikrositoz, 

hipokromi ve bazofilik noktalanma vard1r. Ortalama eritrosit 

volUmU ve ortalama eritrosit hemoglobini azalm1st1r 

Radvolojik ve Patolojik 6zellikler 

Kemik ili.l#i hiverplazi,si 

Beta talaseminin radyografik ve patoloj ik 

ozell ikler in in bUyUk klSffil kemik hiperplazisine 

bagl1d1r. Ba;Jlang1 0 ta hem aksiyel. hemde periferik iskelet 

Fakat hasta puberteye eri(3tigi zaman kemik 

iliiinin periferik iskelette normal gerilemesine bagl1 

olarak, periferik iskelet azal1r ( 10) 

Ialasemi majordaki degi;Jiklikler talasemi minordekilerden 

cok daha ;Jiddetlidir. 
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Kafatas1nda, frontal kemikler 

degi?ikligi gosterir ve oksiputun alt 

en erken 

gOrtini.imU 

ve enc;>ok 

genellikle 

deii?memi?tir. Bulgular granliler osteoporoz, diploik alan1n 

geni?lemesi ve dl? tabakan1n incelmesidir. 

Kafatas1n1n dl? tabulas1n1n kemik 

"hair-on-end" gOrUntimtine neden olur (35, 

proliferasyonu 

63). Talasemi 

majorda daha s1k clan fakat 

bu gorlinlim dl? tabulan1n 

talasemi minorde de gorulebilen 

yan1nda uzanan, kallnla?ml? 

kalvaryumu gec;>en koyu radial c;>izgilenmelerle karakterizedir. 

Histolojik olarak dl? tabulan1n perikondriumunda l?ln 

?eklinde kemik spiklilleri gorlillir. 

Talasemide kafatas1n1n kemik iliii hiperplazisi yaln1z 

kranyumun tepesini degil, yiiz kemiklerini de ilgilendirir, 

bebeklik ve 

kemiklerinin 

erken c;>ocukluk doneminde nasal 

geni?lemesi] paranazal 

Maxiller 

sinUs 

kemik 

ve temporal 

bo?luklar1n1n 

degi?iklikleri obliterasyonuna yol 

orbitan1n laterale kaymas1na ve hipertelorizme, c;>enelerin 

malokllizyonuna ve di? yap1lar1n1n yer degi?tirmesine neden 

olarak "rodent" ylizli olu?turur .. Hastal1kta gorlilen c;>arp1c1 

yuz anormaliteleri diier anemilerde seyrektir ve ay1r1c1 

tan1da onemlidir. Ayr1ca "hair-on-end" gibi kranlum 

tepesindeki degi?ikliklerde diger anemilerden fazlad1r. 

Vertebralarda osteoporoz korpuslarda en belirgindir. Bu 

bolgelerde trabeklil say1s1nda azalma, subkondral kemik 

tabakalar1nda incelme, dikey trabeklilasyonda artma ve 

bikonkav deformitesi (ballk vertebral gorlillir. Seyrek olarak 

santral vertebral depresyon veya H vertebra (orak hlicrel i 

anemilerde karakteristikdirl talasemi majorde yay1nlanm1?t1r 

(13l .. Bu deii?iklikler orak hlicreli anemide vaski.iler 

bozukluklara bail ansa da, talasemide gorulmeleri 

ac;>1klanamaz .. Belki de korpusun osteo-kondral birle?mesindeki 



-10-

btiytime bozukluiuyla iliskili olabilirler. 

Meduller hiperplazi, 

axial iskeletin diier 

kostalar, pelvis, 

kemiklerinde 

klavikula gibi 

de apendiki.iler 

iskeletteki kadar belirgindir. Multipl kostalar1n arkadan 

gortintimti s1kl1kla belirgin genisleme, kortikal incelme ve 

osteoporozla iliskilidir. Diier kosta deiisiklikleri, 

lokalize radyolisent lezyonlar, subkortikal radyolisensi, 

kosta icinde kosta gortintimti ve osteomalard1r. Bunlar, 

hastan1n hemoglobin dtizeyi transftizyonla dtizenlenemiyorsa 

daha s iddet 1 idi r ( 40, 41) , Benzer olarak ttibtiler kemiklerde 

de kemik iliii kavitesinde genisleme kortikal incelme ve 

kaba trabektile gortintim gosterirler <77l. Baz1 uzun 

kemiklerin baz1 konturlar1 deiismistir, normal konkavite 

kaybolmustur ve kemiklerin dtiz veya konvex bir gori.ini.imti 

olabilir. Metafiz ve epifizlerin genislemesi Erlenmayer 

sisesine benzer.. Difftiz kemik iliii hiperplazisi clan 

talasemili hastalardaki radyontikleid callsmalar kemik 

tutulumu alan farmositik ajanlar1n skeletal uptake'inde 

genel azalma gosterir (74). 

Ekstramediiller hematoooez 

Ekstramedtiller hematopoez vi.icudun kan hi.icre 

populasyonunda onemli bir deiisiklik varl1i1nda 

eritrogenezisi stirdtirme gabas1n1n gostergesidir. Genelde 

proges kemik iliii iceriiinde bir deiisiklik yapan 

sekildedir. Bu progesler kemik iliiinin neoplazm veya 

toksinle destrtiksiyonu, myeloproliferatif hastal1klar ve 

hemolitik anemileri kapsar. Ekstramedtiller hematopoezin 

mekanizmas1, gortini..imi..i ve lokalizasyonu bu hastal1klar 

aras1nda deiisiktir. Kemik iliii hasarland1i1 veya etkisiz 
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oldugu durumlarda muhtemelen multipotansiyel slemcell'lerden 

kaynaklanan dalak ve lenf nodlar1nda fokal 

hematopoez odaklar1 gortiltir .. Kemik h1zlanmu;. 

aktivite kazand1g1 talasemi gibi hemolitik hastal1klarda, 

medtiller dokunun ekstraosseoz herniasyonu gozlenir (20, 

47)' 

Talasemide posterior paravertebral mediastinal 

kitleler, vertebral korpuslar ve kostalardan kaynaklanan 

meduller dokunun extraosseoz yay1l1m1 sonucundaki 

extrameduller hematopoez bolgelerini gosterir (41), 

Kemik iligi direnci az alan dokulara dogru prolifere 

olur, bu dokular kostalarln on korteksinin zorlamaslyla 

posterior mediastinuma uzan1r ve pediktillerin ekspansiyonu 

ile spinal kord igine yay1l1r. Derin kaslarla tamamen 

9evrili alan kosta ve pediktillerin arka kenarlar1 korunur 

(42). Bu ttir olgulardaki kosta radyografileri geni~lemi~ ve 

incelmi<? kortexler, lobule doku ki tleleriyle, 

kortikal perforasyonlar1 gosterir, bu bulgular en iyi CT ile 

gosterilir (30, 41l. 

Ekstradural hematopoetik dokuya spinal kord 

kompresyonu en iyi myelografi (1) veya CT ile ayr1labilir 

( 64) ,, 

Beta talasemide bu komplikasyon hemen her zaman torakal 

bolgededir, S1ckle cell anemi ve herediter sferositoz gibi 

hematolojik hastal1klarda bu lokalizasyon not 

edilmi<;ltir (45). 

anemiler kadar talasemideki ekstramedtiller 

hematopoez de retroperitoneal bolge ve pelvisi igeren ba<;lka 

bolgeleri de tutabilir C54l. 
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Bilvilme Bozukluklar1 

Sekillenme <modeling) deformitesi alan Erlenmayer flask 

ti.ibi.iler kemik, 

bozukluklar1ndan 

U<;>lar1na yak1n 

talasemili 

yaln1zca 

k1s1mlarda 

hastalarda gori.ilen bi.iyi.ime 

birisidir. Uzun kemiklerin 

di.izensiz, transvers radyodense 

9izgiler s1kt1r. Bu dens golgeler, bi.iyi.ime Qizgisini gosterir 

ve en az1ndan gecici olarak normal osseoz bi.iyi.ime ve 

geli~imiyle ilgili belli bir cocukluk caih patoloj isinin 

gostergesidir. Diier hastal1klar1n hi9birisinde 

s1nlfland1r1lmadlil icin bunlar hicbir anlamda spesifik 

deiildir 

Ekstremite uzun kemiklerinin bi.iyi.ime plaklar1n1n 

premati.ire fi.izyonu, talasemi majorlu cocuklarda s1k bir 

bulgudur (18). Hastalar1n% 10-15'inde bildirilen bu bulgu 

genellikle lO.ya~ sonras1nda ortaya 91kar ve proximal 

humerus ve distal femurda en s1kt1r (18, 22). Bu fi.izyonlar 

en s1k gee cocukluk veya adolesan doneme kadar transfi.izyon 

yap1lmam1~ hastalarda en s1kt1r <42). Tek veya cift tarafl1 

olabilir. Ekstremitede k1sal1k veya deformite gori.ilebilir .. 

Humerusta varus deformitesi karakteristiktir ve bulgunun 

patogenezi kemik iliii hiperplazisi, kortikal perforasyon, 

zay1flam1~ osteopenik kemiiin i9 yi.izi.ini.in kompresyonu ve son 

olarak da epifizin prematUre fi.izyonu gibi gori.inmektedir<20). 

Fraktilrler 

Infraksiyonlar ve spontan frakti.irler talasemili 

hastalarda seyrek deiildir (22). Dines ve yard1mc1lar1 (22), 

75 homozigot beta talasemili hastan1n % 33'i.inde bir veya 

daha fazla frakti.ir bildirmi~lerdir, Exarchau ve yard1mc1lar1 

(25), 62 beta talasemili hastada benzer bir sonu9 

vermi~lerdir. Multipl veya yineleyen k1r1klar seyrek 
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degildir .. Frakti..irler alt ekstremitelerin uzun kemiklerinde 

ozellikle femurda, onkol kemiklerinde ve vertabralarda en 

s1kt1r <27, 28). Cogu olguda k1smen yava? iyile?me gori..ili..ir 

ve angulasyon ve ekstremitede k1sal1kla birlikte olabilir 

( 25) .. 

Frakti..irler bu hastal1kta yayg1n olan ag1r osteopeni 

seyrinde ve daha yeterli transfi..izyon tedavisi ile 

ya.,amlarlnln uzamas1na bagl1 olarak beklenmeyen bir bulgu 

degildir. Talasemik hastalarda kemik zay1flamas1yla ilgili 

olan metabolizmas1 ve endokrin fonksiyonlarda bozukluk 

vard1r .. 

Shai ve arkadao;!lar1 (70) anormal tiroid fonksiyonlar 

olas1l1g1n1 gosterirken, Canale ve arkadao;!lar1 (12) piti..iiter 

disfonksiyon ve etkilenen son organlar1n hemokromositozisine 

bagl1 paratiroid ve gonodotropik harmon fonksiyonlar1nda 

bozukluk tan1mlam1o;!lard1r.. Ayr1ca, artml? protein 

katabolizmasl (hidroksiprolinin idrarla at1l1m1yla artmaya 

bagl1 olarakl gosterilmi?tir (46l .. 

Beta talasemide el falankslar1n1n foramina 

nutrisyenlerinin geni?lemesi yay1nlanm1o;!t1r (26, 43). 

Gaucher hastal1g1nda da gori..ilen bu bulgu (26), muhtemelen 

artml? arteryel destege, artml? venoz donii?e veya her 

ikisine, ya da hiperaktif ve hiperemik kemik iligine <43) 

bagl1 olabi 1 i r .. Talasemide bu foraminalar erken ya!;lta 

transfi..izyon tedavisine ba!;llanan hastalarda normal, bu 

tedaviyi hi<;> olmayanlarda veya ileri bir ya.,a kadar 

transfi..izyonlara ba!;llamas1 gecikenlerde en geni? ?ekilde 

gori..ilmektedir, bir kez geni!;lleyince foramen bi..iyi..ikli..igi.i 

gerilememektedir (43) .. Kafatas1nda y1lankavi ve geni!;llemi? 

vaski..iler kanallarda gori.ilmii!;ltiir (43l. CT ile iyi 

doki..imante edilebilen bu degi!;liklikler genellikle kalvaryumun 
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geni~lemesi ve ellerde foramen nUtrisiyumlar1n1n geni~lemesi 

ile ilgilidir .. 

Her ikisi de heterozigot beta talasemi olan ve 

pykrodysostosisi olar Ug karde~ rapor edilmi~tir (51. 

Eklem Bul!!!:ularl 

Yineleyen transfUzyonlara sekonder 

hemokromatozis, talasemili hastalarda gorUlebilir. Bu 

hastalardaki artropati, metakarpofalengeal eklemler dizler 

ve kalgalarda eklem aral1g1nda daralma ve sklerozla primer 

hemokromatozisdekine benzer. Kalsiyumpirofosfatdihidrat 

<CPPDI kristal depozisyonu kondrokalsinozise yol agabilir. 

HiperUrisemi ve akut gut artriti talaseminin klinik gidi<;~i 
•. 

s1ras1nda ortaya 91kabilir. 

Gratwick ve arkada<;~lar1 1978'de 50 talasemili hastan1n 

25' inde yUk binmesiyle artan ayak bilegi agr1s1 tan1mlad1 

( 341 ' Hassasiyet ve eklem effUzyonlar1 baz1 hastalarda 

gozlendi. Benzer degi<;~iklikler talasemi minorde el bilekleri 

ve dirseklerde de gozlendi <Schlumph, 19781. 

Gratwick ve arkada<;~lar1 sinoviyal doku ve kemikte 

ozellikle bUyUme bolgelerinde yayg1n demir birikimi ve bunun 

dokularda etkili olabilecegini gostermi<;~tir. Hemosiderozis 

multifaktoryel olabilir. Yineleyen transfUzyonlar hemoliz ve 

artml? intestinal demir emiliminde rol oynayabi l i r .. 

Sinovitin patogenezi ag1k degildir, fakat gogu olguda kemik 

iliginin ekleme yay1lmas1 sonucu olabilir. 

Sinoviyada demir birikimi ve Urat kristalleride 

Baz1 talasemi formlar1nda ozell ikle talasemi minorde, 

birkag ba?ka eklem anormalitesi raper edilmi<;~tir. Bunlar 

septik artrit ve osteomyelit, romatoid artrit <501, iskemik 
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kemik nekrozu (57, 65) ve kronik bir seronegatif artrittir 

123, 66). Bu sonuncusu hafif sinovit ve ktigtik efftizyonlarla 

giden pakiartiktiler bir procesle karakterizedir. Tutulan 

eklemler dizler, ayak bilekleri, el bilekleri, dirsekler 

ve elin ktigtik eklemleridir. Osteopeni ve eklem aral1i1 

daralmas1 raper edilen radyografik bulgulardlr. Sinoviyal 

dokunun histolo.jik gortintimti normal veya hafif inflamasyonu 

gosterir ?ekildedir ve romatoid artrite benzemez. Talasemi 

minordeki spesifik bir seronegatif poliartrit ttirti btittin 

gozlemcilerce desteklenmemesine kar?ln (32), onceki 

ag1klamalar boyle bir olas1l1i1 gostermektedir. 

Kom?U kemik hastallilnln oneminide kapsayan bu olayln 

potansiyel nedeni ve patogenezi kesin deiildir. Viral 

hepatit de akla gelmelidir. 

Diifer Gorilntilleme Yontemleri 

Basit radyografi rutin kemik anormalitelerini 

gostermede genellikle yeterli elsa da, xeroradyografi, 

ttibtiler kemiklerde kortikal incelmeyi, trabektiler paterndeki 

deii?iklikleri ve kafatas1nda diploik alandaki geni?lemeyi 

gostermede ba?ar1yla kullan1lm1?t1r. Bununla birlikte 

xeroradyografinin rutin kullan1m1 gereksizdir (68). 

Talasemide yineleyen kan transftizyonlar1na bail1 demir 

yUklenmesi, fosfor igeren kemiie spesifik radyofarmostatik 

ajanlar1n iskelet uptake'lerinde azalma ve renal yumu?ak 

doku radyoaktivitesinde artma ile birliktedir 115, 59, 74). 

Bu fenomeni ag1klayan mekanizman1n kan havuzu 

i?aretlenmesi ile sonu9lanan, Tc i?aretli fosfor 

substanslar1 ile demirli bile?iklerin aras1ndaki bailanma 

olduiu one sUrUlmli?tlir (15). 
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Bu etki i le i lgi 1 i bi lgi, degi? ik anemi lerdeki kemik 

sintigrafisi s1ras1nda deii?rni? osseoz radyontiklid aktivite 

paterni igin daha akla yak1n analizlere izin verecektir. 

Benzer olarak, radyontiklid tekniklerle extramedtiller 

hematopoez bolgelerinin analizi uygun gall?ma ile ba,arlll 

olabilir. Kemik iliginin gosterilmesinde iki genel yontem, 

R.E.S'in radyoaktif kolloidlerle i$aretlenmesi ve demir 

izotoplar1n1n eritropoetik sistemin gosterilmesinde 

kullan1lmas1dlr <361. indium-111 chloride'in ba,langlgta saf 

eritropoetik elementlerle lokalize olabilecegini gosterdi. 

Technetium 99 m sulfur colloid de kemik iligi gosterici ajan 

olarak kullanllrnl?tlr. Bunun avantajlar1 dti$Uk radyasyon 

dozu, artrnl? foton verilmesi ve karaciger ve dalag1n ayn1 

zamanda gortinttilenmesidir. Dezavantajlar1 nanokolloidin 

yaln1z retiktiloendotelyal kemik iligi elemanlar1nca 

tutulmas1na bagl1 olarak alt torakal ve list lumbal vertebral 

kemik iliginin gizlenmesidir (361. 

CT talasemili <veya diger anemilerdel hastalarda 

multipl kan transftizyonlar1n1 izleyen anormal demir 

depozisyonunu gosterebilir.. Bu karaciger, dalak, barsak, 

pankreas, lenf nodlar1 ve diger organlarda gosterilebilir 

(48, 511. Ytiksek attenuation degerleri alan bolgeler CT 

gortinttilerde gosterilmi,tir .. Bu teknik ozellikle posterior 

mediastinumu, spinal kanal ve pelvis olmak Uzere 

ekstramedtiller hematopoez bolgelerini de gosterebi 1 i r < 30, 

41, 61, 641 .. 

MR talasemili hastalar1n baz1lar1nda ek bir diagnostik 

yontem olarak kullanllrnl$tlr. MR ile elde edilen gortintti 

yogunlugu, vticut dokular1nda biriken demir miktar1n1 

degerlendirmeyi sailar (61. Karaciger ve kemik iliginde 

spin eke yogunlugundaki depresyon ve bobrek ve kaslarda bu 
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yogunluklarda artma .. demir konsantrasyonu ve her ferritin 

molekUlUnUn demir icerigindeki degisikliklerle korelasyon 

g6sterir. Dual enerji-komputerize tomografi diger noninvaziv 

teknikler benzer veriler verir (311. 

Kemik iliginde bir sinyal yogunlugu kayb1 tUmor veya 

diger dokularca yag replasman1n1n bir g6stergesidir ve 

l6semi, n6roblastoma, osteosarkom ve diger neoplazmalarda 

g6rUlebilir (16). Bu teknigin cesitli anemiler (621 ve 

tUm6rlerin ter6patik manUplasyonuna kemik iliginin yan1t1n1 

d6kUmante etmede yararl1 olacag1 umulmaktad1r. Bununla 

birlikte ihtiyat gereklidir.. Bir arast1rmada SCA'l1 

hastalarda MR'1n vasooklUziv komplikasyonlar1 

k6tUlestirdigini g6sterecek sekilde dikey sekilde 

dizilmesine yol act1g1 bildirilmistir (81. Talasemi minor ve 

talasemi intermedia. 

degisikliklerine benzer, 

eder <73, 751 .. 

talasemi majordeki 

fakat daha silik bulgular 

Demir Birikiminin Tedavisi 

kemik 

eslik 

Progressif demir birikimi transfUzyon tedavisinin 

yagaml Slnlrlayan bir komplikasyonudur. Yeterli selasyon 

yap1lamad1g1ndan transfUzyon uygulanan hastalarln gelisme 

geriligi ve seksUel gelisim eksikligi ile komplike alan 

vasamlarl kalp hastal1g1 nedeniyle II. dekatta sonlan1r .. 

VUcut ta total demi r yUkU 40 gr olunca, organ fonks i yonu 

bozulmaya baslar, 60 gr ve UstUnde tedaviye cevap vermeyen 

kalp yetmezligi baslar. 

En etkili demir baglayan ajan Deferrioksamin'dir. Bu 

streptomyces pilosus taraf1ndan olusturulan bir 

siderophore'dur. Desferrioksamin verildikten sonraki demir 
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vUcut demir depolar1yla orant1l1d1r. Barry ve 

arkada?larl 1974'de talasemi ve tranflizyonel demir birikimi 

alan cocuklarda karaciger hasarlnln onlenmesi ve hatta geri 

dondlirlilmesinde Desferrioksamin' in etkisini gosterdi ler .. Bu 

ilk yay1n1 bircok ek call?malar destekledi. 

Kalp hastal1g1 Desferrioksamin'le daha uzun slirede 

ortaya clkar veya onlenir ve ya?am sliresi anlamll olarak 

uzar. Fakat endokrinopati slirebilir ve kal1c1d1r. 

Desferrioksamin demiri hlicre icinde serbest havuzda 

baglar. Demiri baglad1ktan sonra demir-desferrioksamin 

komplexi hlicreyi terk ederler, bliylik oranda idrarla at1l1r, 

ancak az bir miktar bile?ik safrada bulunur. 

intramuskuler, subkutan veya intravenoz yolla 

kullan1labilir. Uygun plazma ve doku konsantrasyonlar1 icin 

geli?tirilen pratik yol selatorlin mekanik bir pompayla 

yavas, slirekli, subkutan inflizyonudur. 

Standart uygulama kilogram ba?lna 30-40 mg ilac1n gece 

boyunca 8-12 saatlik bir slirede verilmesini onerir. Hastalar 

ilac1 haftada en az 5-6 gUn kullanmal1d1r. 

Yeni bilgilere gore anlaml1 bir demir birikiminin 

onlenmesi icin dlizenli ilac kullanlmlnln 3-4 ya?lnda 

baslanmasl gereklidir. rransflizyona baglmll hastalarda 

tedavinin 5 ya91nda ba?lanmas•na yonelik genel bir gorli? 

vard1r. Baz1 otorler 3 ya91nda baslamas1n1 onerirler. 

Des ferrioksamin' in toks is i tesi dli?lik demi r yUkU alan 

hastalarda daha belirgindir, gercekte yliksek doz 

verilen 3 ya91n1n alt1ndaki cocuklarda gelisme geriligi ve 

diger toksisite bulgular1 bildirilmistir. 

ilacla demir at1lmas1 oran1 dlislik oldugundan (glinde 60-

70 mg elementer demir) ve tedavi s1ras1nda birikim de sUrdU­

gUnden tedavinin ilk y1llar1nda olumlu etki gelismeyebilir. 
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Subkutan Desferrieksamin'in uygulan1?1ndaki deneyimler 

kardiyak onlenmesinde ve sUresinin 

uzat1lmas1nda etkili eldugunu gostermi?tir .. Bu uygulamadan 

onceki ya?am suresi 16 seyrek elarak 

hastalar 20' li ya?lar1n ertalarana kadar ya?ayabilirlerdi .. 

Bugun stiresinin 4 .. dekat ertalar1na 

bildirilmektedir .. Desferrieksamin tedavisine ilk dekad1n son 

y1llar1nda belirgin demir birikiminden sonra ba?layan 

hastalarda endokrin eksiklikler ve geli?me 

surmektedi r" selasyen tedavis i duzgun uygulanan hastalarda 

bile glukez intolerans1 ve diabet raper edilmi?tir .. 

Desferrioksamin Toksisitesi 

Yan etkiler elarak lokal eritem, inflamatuar yan1t, 

nOrosensorial teksisite, yuksek frekanslara has i?itme 

kayb1, ekuler toksisitedir .. 

Komplikasyonlar 50 mg/kg'dan fazla gunluk dezda surekli 

IV infuzyen uygulananlarda en cektur .. Pulmener infiltrasyon 

ve selunum yetmezligi 4 hastada raper edilmi?tir .. 

bobrek yetmezligi bildirilmi?tir .. 

Akut 

Bu bildirilen yan etkilere ragmen Desferrieksamin cogu 

hastada guvenle onerilir .. 

I 
• 

1 
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Materyal ve Metod 

Bu 0al1~ma Akdeniz Universitesi T1p Fakultesi Fiziksel 

T1p ve Rehabilitasyon Anabilim Dal1nda yap1lm1~t1r. 

1992-1993 y1llar1 aras1nda Akdeniz Universitesi T1p 

Fakultesi Cocuk Sagl1g1 ve Hastal1klar1 Klinigince takip 

edilen 18' i k1z (% 51..4), ve 17'si erkek (% 48.6) olmak 

uzere toplam 35 beta talasemi major ve intermedia olgusu 

cal1~ma program1na al1nm1~t1r. 

Cal1~ma grubuna al1nan olgular1n ya~lar1, cinsi ve 

memleketleri kaydedilmi~ ; 

Hastalar1n ayr1nt1l1 anamnezleri ve lokomotor sistem 

fizik muayeneleri yap1lm1~t1r. 

Fizik muayenede 

- Agr1, 

Enflamasyon, 

- Hareket k1s1tl1l1g1, 

- Krepitasyon ve 

- Deformiteler ara~t1r1lm1~t1r. 

Fizik muayenedeki bulgular1n ayr1nt1l1 dereceleri 0, 1, 

2, 3 olmak uzere degerlendirilmistir. Buna g6re ; 

- Eklem hareketi s1ras1ndaki agr1 icin 

0 Agr1 yok 

1 Hafif agr1 

2 Orta de recede agrl 

3 $iddetli agrl 



-21-

- Enflamasyon iqin 

0 Enflamasyon yok 

1 Hafif enflamasyon 

2 :9iddetli enflamasyon 

0 

1 Hafif derecede hareket k1s1tlll1gl: 

2 9iddetli hareket k1s1tl1l1g1 

- Krepitasyon ve Deformite iqin ise 

0 Krepitasyon veya deformite 

1 Krepitasyon veya deformite yok 

,eklinde degerlendirme yap1lm1,t1r. 

Cal1,ma grubuna al1nan olgular1n hastal1k sureleri, 

transfuzyon sureleri, transfuzyon s1kl1klar1 ve 

Desferrioksamin kullanma sureleri kaydedilmi,tir. 

Olgular1n splenektomi geqirip geqirmedikleri ve fraktur 

ve luksasyon 6ykuleri ara,t1r1lm1,t1r. 
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Hastalar1n li9 ardl§!lk muayenesinde transflizyon oncesi 

hemoglobin degerleri ara§ltlrllml§! ve elde edilen li9 degerin 

ortalamalar1 al1narak transflizyon Oncesi hemoglobin 

degerleri tesbit edilmi§ltir. 

Hemoglobin degeri rutin laboratuvar metodu (Counter 

hemoglobin sayac1 -Counter/England) ile degerlendirilmi§ltir. 

K1zlarda 12 gr/lt, erkeklerde 14 gr/lt alt1ndaki 

hemoglobin degeri anemi olarak kabul edilmi§!tir. 

Call§!ma grubuna al1nan hastalar1n DPC IRMA yontemi 

ile serum ferritin degerleri tesbit edilmi§!tir. 

Normal ferritin k1zlarda 10-130 ng/ml, 

erkeklerde ise 20-400 ng/ml olarak kabul edilmi§ltir. 

Olgular1n serum lirik asit, kalsiyum, fosfor, alkalen, 

fosfataz, ALT ve AST Bu ' 1 
' biyokimyasal tetkikler Akdeniz Universitesi f1p Fakliltesi 

Biyokimya Laboratuvar1nda "Daaos Chemistry System IL 243 

model Flame-Fetometry" cihazlar1nda spektroskopik ve 

fotometrik tekniklerle TUm biyokimyasal 

tetkikler hastalarda 12 saatlik a9l1k sonras1 9al1§!1lm1§ltlr. 

grubu biyokimyasal 

tetkiklerde normal degerler olarak ; 

Urik as it 2,3 9,0 mg/dl 

Kalsiyum 8,8 11,1 mg/dl 

Fosfor 4 7 mg/dl 

Alkalen Fosfatoz 41 - 133 U/L 

SGOT (ASTJ 0 42 U/L 

SGPT (ALTJ 0 42 U/L 

olarak kabul edilmi§!tir .. 
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Call!;!ma grubuna dahil ettigimiz 35 beta talasemi major 

ve intermedial1 olgunun 31 tanesinde 

Her iki omuz on - arka grafisi, 

- Her iki el on - arka grafisi ve 

- Her iki a yak lateral grafisi <;>ektirilmi!;!, 

ayr1ca pozitif anamnez veya muayene bulgusu olan vticut 

bolgeleri i<;>in 0 bolgeleri iceren direk grafiler 

<;>ektirilmi!;ltir .. Bu nedenle, beta talasemi major ve 

intermedial1 olgularda yukar1da say1lan grafilere ilaveten 

lumbosakral grafi, pelvis grafisi, lateral dorsolomber grafi 

ve diz grafileri de <;>ektirilmi!;ltir .. 

Elde edilen radyografiler, bir Ortopedi ve Travmatoloji 

Uzman1 ile bir Fiziksel T1p ve Rehabilitasyon Uzman1 

taraf1ndan ortak olarak degerlendirilmi!;ltir .. 

Ayr1ca, <;>all?ma grubuna dahil edilen 35 olgunun 6's1na 

Akdeniz Universitesi T1p Faktiltesi Ntikleer T1p Anabilim 

Dal1 'nca nanokolloid sintigrafisi yap1lm1!;!t1r .. Bu tetkikler 

hastaya 10 m' li Tc 99 m .... nanocolloid IV olarak verilerek 

Tetkikler Tosh1ba GCA-602 .. A cihaz1 ile 

grub una dahil edilen hastalarda yukar1da 

say1lan tetkik ve muayeneler d1!;!1nda, hastal1klar1 nedeniyle 

aile i<;>i ve sosyal oevre ili!;!kilerinde problemler ve 

uyumsuzluklar, egitim ve mesleki sorunlar, gtinltik ya!;lam 

aktivitelerindeki k1S1tl1llk Ayr1ca 

fonksiyonel engellilik hali saptanan hastalar1n 

rehabi 1 i tasyon gereks inimi ve bu rehabi 1 i tasyona cevaplar1 

degerlendirilmi!;ltir .. 

Elde edilen veriler, Akdeniz Universitesi Rektorltigti 

Bilgi i?lem Merkezinde korelasyon testleri ve Student t 

testi ile degerlendirilmi?tir .. 

• 
' 1 
' 
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Bulgular 

kapsam1na al1nan 35 olgunun 18 tanesi k1z 

C% 51,4), 17 tanesi erkekti (% 48,6). 

OlgularlmlZln ya, ortalamas1 8,3 ± 5,2 olarak bulundu. 

Bu olgular1n en bliyUgU 21 ya,lnda, en kUcUgU ise 2 ya,J.nda 

idi <Tabla 1). 

Ya'il Grubu Olgu Sayl.sl. 

2 - 5 ya, 12 

6 - 9 ya' 10 

10 13 ya' 8 

14 - 17 ya' 2 

18 - 21 ya? 3 

Tablo 1 - Olgular1n ya' gruplar1na gore dag1l1m1. 

Qall,ma grubumuza dahil edilen 35 olgunun 33 tanesi (% 

94,2) beta talasemi major, 2 tanesi ise (% 5,8) beta 

talasemi intermedia tan1s1 alml,tl. Major olgulardan 16 ( % 

48.4) tanesi erkek, 17 tanesi (% 51,5) k1z idi. 

intermedialli 2 olgu ise k1zd1. 

Olgular1n transfUzyon sUreleri ve transfUzyon 

s1kl1klarl incelendiginde ortalama transfUzyon sUresi 6,5 

± 4,5 y1l olarak bulunmu,tur, en k1sa transfUzyon uygulama 

sUres i 1 y 11 , en uzun trans fUzyon uygu 1 ama sUres i i se 20 

y1ld1r <Grafik 1) Transflizyon uygulama S1kl1g1 ise ortalama 
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ayda 1 kez bulunmu,tur TransfUzyon uygulama s1kl1i1 en az 

olan olgu 2 ayda 1, en9ok olan olgu ise ayda 3 kezdir 

<Grafik 2) 

Olgu Say1s1 Olgu Say1s1 
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Grafik 1 - Transflizyon sUresinin 

vaka say1s1 dai111m1. 
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Grafik 2 - TransfUzyon 

say1s1 daihl•m•. 

9al••ma grubuna dahil edilen olgular1n Desferrioksamin 

kullanma sUresi ve Desferrioksamin kullanma 

incelendiiinde ise 

Olgular1n ortalama Desferrioksamin kullanma slireleri 

5,6 ± 3,9 y1l olarak bulunmu,tur .. Olgular i9inde en uzun 

sUre Desferrioksamin kullan1m1 20 y1l, en k1sa sUreli 

kullan1m ise 1 ylld1r .. Ayr1ca 35 olgunun 8 tanesi hi9bir 



-26-

zaman Desferrioksamin tedavisi almam1?lard1r (% 22J (Grafik 

3) .. 
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6-
5-
4-

2-

[\ 

..... 
"' >. 

"' 
I .. 

.... 
"' >. 

"' -,; 

"' I 
>. -0 --I 

'.() 

0:: ..... "' " "' e "' >· "' ..... ., 0:: 
0 .3: "' (\) 0 > 

"' "' I "' e 
"' 0:: 

'.() Q) "' ... .... .... ., ..... 

I 
Q) ::l 

D 3: 

--Desferr1oksam1n Kullanma Sures1 CY1ll 
, 

Grafik 3 - Desferrioksamin kullanma sliresinin 

say1s1na dai1l1rn1. 

vaka 

Desferrioksamin kullanrna S1kl1klar1 incelendiiinde ise 

olgular1n ortalarna Desferrioksarnin kullanrna slireleri ayda 

4 kez olarak bulunrnu?tur .. Olgular1n i<;>inde en Slk 

Desferrioksarnin kullan1rn1 ayda 10 kez, en az kullan1rn ise 

ayda 1 kezdir <Grafik 4). 
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Olgu Say1s1 

1\ 

8-

7-

6- " 
<tJ 

...... 
5- c: 

<tJ 

4- >. 
<tJ 

3- e 
0 c: 

Q) 0'- ... 
<tJ 

<tJ ~ ~ '0 ,; 2-
•• "' ~] "' 10 ·.() >. >· >. 

< < < ...... 

~ ~ <tJ <tJ ~ <tJ 
'0 '0 '0 :I 

>· >. ~· >, >. I I < < < < < "" ... 
1-

- ~ 

Desrerr1oksam1n Kullanma S1kl1g1 

Grafik 4 - Desferrioksamin kullanma s1kl1g1n1n vaka say1s1na 

Call?ma grubundaki 35 olgunun splenektomi, fraktlir ve 

luksasyon oykUsU ara?t1r1ld1 

35 olgunun 9 tanesine (% 25,7) splenektomi 

uygulanml?tl, 3 olguda (% 8,5) fraktUr oykUsU, 3 olguda (% 

8,5) 4 bolgede tekrarlayan luksasyon oykUsU saptand1. 
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Tablo 3'de de gi:iriildiigii gibi <;Jall?ma grubuna dahil 

edilen 35 olgunun 22 tanesinde (% 62,8) anamnezde lokomotor 

sisteme ait yak1nmalar tesbit edilmi?tir. Yap1lan fizik 

muayenelerde olgular1n 12 tanesinde (% 34.2) 2 

tanesinde enflamasyon, 3 tanesinde (% 8,5) 

krepitasyon, 3 tanesinde <% 8,5) deformite ve 5 tanesinde (% 

14,2) hareket klSltllllgl tesbit edilmi?tir. Olgular1n 

l6's1nda ( % 45,7 J fizik muayene bulgusu saptanml?tlr. 

Adl-
Slra Sex 

Sova 

1 F. 0. E 

2 S .. Y.. E 

3 N .. D. K 

4 Z .. D K 

s s.o E 

6 M.O E 

7 S .. G.. K 

8 H .. Y.. K 

A N A M N E Z B U L G U L A R I 

Omuz ve ayak bileklerinde agr1 
( Bilateral) 

Sol el bilegi ve sol dizde agr1 

Dizlerde agr1 

Bel agns1 -

Dizlerde sislik 

9 E .. O. E Ayak bileklerinde hareketle agr1 

10 U .. O.. E --

11 H.A.. K Dizlerde agr1 

12 M .. ii.. K Sag ayak bileginde agr1 

MUAYENE BULGULARI 
, IEnflamas-IKrepitas-1 

A~r1 · 
- I von I von I 

0 I 
I 

0 I 
I 

I 
1 I 

2 I 

0 I 
I 

0 I 
I 

I 
0 I 

I 
0 I 

o I 
I 

0 I 
I 

0 I 
I 
I 

1 I 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

I I 
0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

IHareket 
Deformite 

IKlsltlll 

0 0 

0 0 

0 0 

0 0 

0 0 

0 

0 0 

0 0 

0 0 
. 

0 0 

0 0 

0 0 



Adl-
Slra Sex 

Sova 

13 S .. A.. K 

14 G .. K .. K 

15 EK. K 

16 H .. A .. E 

17 M.H E 
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A N A M N E Z B U L G U L A R I 

Sail omuz agns1 

Ayak bileklerinde agr1, bel agr1s1 

Sol omuz ve sol dizde agr1, 
k1s1tl1l1k sabah tutuklu~u 

18 M .. H.. K Ayak bileklerinde agrL sislik 

19 R .. O.. E --

20 RTG E Bel agr1s1 

K 

22 M S .. K 

23 P .. K .. K 

24 H .. O .. K 

25 E .. K .. K 

26 N .. B .. E 

27 E .. E. E 

28 ASK E 

29 H .. D .. K 

30 G.K .. E 

31 A A. 

32 s v E 

Sag ayak bilegi ve dizlerde agr1 

Bel agns1 

Ayak bileklerinde sislik 

Ayak bileklerinde sislik 

El parmaklannda sisme, diz agr1s1 ,. 
kalca agns1 

Sut agns1 

Sag diz agr1s1. sol kal~a agr1s1 

MUAVENE BULGULARI 
." I Enflamas-1 Krepitas-1 

A~r1 · 
- I von I von I 

Deformite 
IHareket 
IKlSltlll 

I O I O I 0 
I I I 

0 

I 
I 

I 

0 I 

1 I 

2 I 

0 I 
I 
I 

0 I 

0 I 
I 

0 I 
I 

I I 
I 

2 I 
I 

0 I 
I 

0 I 
I 

0 I 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

2 

0 

0 

0 

I 
0 

I 
0 

I 
I I I 
I I I 

0 0 
I I I 
I 

0 
I 

0 
I 

I I I 
I I 

0 
I 

I 
I I I 
I 

0 
I I 

I 
I I I 

I I I 
0 0 

I I I 
I 

0 
I 

0 
I 

I I I 
I 

0 
I 

0 
I 

I I I 
I 

0 
I I 

I I 
0 

I 
I 

0 
I 

0 
I 

I I I 
I 

0 
I I 

I I 
0 

I 
I 

0 
I 

0 
I 

I I I 

2 
I I I I 
I 

2 
I 

0 
I 

0 
I 

0 I 0 I 0 I 0 I 
I I I I 
I I I I 

I 0 I 0 
I I I I 

0 I 0 I I I 0 I 
I I I I 

I O I I I 0 
I I 

1 
I 

0 
I 

2 I 0 I 0 I 0 I 
I I I I 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 

0 
I I I I 

33 A .. A.. E -- 0 0 0 0 
-- ---+-+-----~~---------1----'--1 ___ _,_I __ ___,_1 ___ _,_1 ---1 

34 0 .. B. E -- 0 I 0 I 0 I 0 I 
I I I I 

0 

35 H .. V. E Her iki omuzda hareket k1s1tl1llgl 2 
I 

0 
I 

0 
I I 

I I I O I 2 

Tabla 3 Olgular1n anamnez ve fizik muayene bulgular1. 
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Call?ma grubuna dahil edilen 35 olguda en s1k gozlenen 

romatizmal bulgular1n eklem ve olgu say1s1na gore daihllml 

Tablo 4'de gortilmektedir. 

B U L G U L A R 
Eklem Olgu 
Sav1s1 Sav1s1 

30 12 

Enflamasyon 4 2 

Krepitasyon 6 3 

11 5 

Deformite 6 3 

Tabla 4 Beta Talasemi Major ve Intermedial1 Olgularda 
Romatizmal Bulgular1n Dai1l1m1. 

Call?ma grubundaki olgularda eklem tutulumu 
arast1r1lm1stlr <Tablo 5 l. 

E K L EM L E 
Eklem Olgu 

R 
Say1s1 Say1s1 

Omuz 12 5 

El eklemleri 3 3 

Diz 7 4 

Ayak eklemleri 17 10 

Dirsek 1 1 

Lomber omurga 4 4 

Dorsal omurga 3 3 

Kal<;:a 3 3 

Tablo 5 : Beta Talasemi Major ve intermedial1 Olgularda Ek-
lem Tutulumu Dai1l1m1 <Anamnez ve Klinik Muayeneden l , 
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35 Beta falasemi major ve intermedialt olgunun 31 

tanesine (% 88.5l 

- Her iki omuz on-arka grafisi, 

- Her iki el on-arka grafisi ve 

-Her iki ayak lateral grafisi, 

olgulardan 14 tanesine ; 

- Pelvis grafisi oektirilmis (% 40l ayrtca pozitif 

anamnez veya muayene bulgusu clan viicut bolgeleri ioin, o 

bolgeleri ioeren direk grafiler oektirilmistir .. Bu nedenle 

Beta talasemi major ve intermedialt olgulara yukartda 

saytlan grafilere ilaveten 4 olguya (% 11,4) diz grafisi, 

1 olguya (% 2,8) dirsek grafisi, 3 olguya <% 8,5) iki yonlii 

lumbosakral, 1 olguya da (% 2,8) iki yonlii dorsolomber grafi 

oektirilmistir .. 

Elde edilen radyografilerde goriilen patolojik olusumlar 

Table 6'da goriilmektedir .. Buna gore en stk radyolojik bulgu 

ayak grafisinde tesbit edilmistir (% 40.3). Daha az stkltkla 

da (% 38,6) omuz grafisilerinde radyolojik bulgu 

saptanmtsttr <Grafik 71. 

Ayak (% 40,3) 
I I 

I Omuz (% 38,6) 
40- I 

El (% 29.3) 
30- I 

Pelvis ( 20,7) 
I 

20-

10-

0 ... 
Grafik 7 : Radyolojik Bulgulartn Eklemlere Gore Daihltml 



KISTIK 

OLUSUMLAR 

Bilateral A.P 
7(% 23.3) 

El grafisl 
Bilateral-Lat 

5(% 16.6) 
eral ayaK ~ra 

• Bilateral iki 
viinlii diz gra 
Bilateral A.P 9 (% 30) 

omuz grafisi 
• Ikl yonlU 

dirsek grafis 
A.P Pelvis 
. grafisl 
Iki yonlti lurn 
bosakral graf 

• Iki yonlU dor 
solornoer_graf 

~ 

R A D y 0 L 0 J I K B u L G u L A R 

TRABEK0LER 
HAFIF BELIRGIN 

METAKARPAL KEM. 
LOOSER BAL PETE~I KORTIKAL 

KABALASMA 
OSTEOPOROZ OSTEOPOROZ 

KONVEKLESME 
CIZGILERI Gi:iRUNUMU INCELME 

<Sise ~iiriiniimiil 

8(% 26.6) 8 (% 12) 3 (% 10) 1 (% 3.3) 3 (% 10) 2 (% 6.6) 1 (% 3. 3) 

10(%33.3) 10(% 33.3) 5 (% 16.6) 4 (% 13,3) 

2 

2 (% 6,6) 3 (% 1 0) 4 (% 13,3) 

1 1 1 

5<% 38,4) 4 ( % 30) 2 (% 15,3) 1 (% 7.6) 

2 1 

Tabla 6 Direk Radyografilerde Saptanan Bulgular. 

* Olgu say1s1 az oldugundan ytizde miktarlar verilmem1st1r. 

~--..,~~ 

BUZLU CAM 

GiiRUNUMU 

1 (% 3.3) 

2 (% 6.6) 

1 

NORMAL 

RADYOGRAM 

9 (% 30) 

10(% 33,3) 

2 

14 (% 46.6) 

5 (% 38.4) 

I 

I 
w 
N 
I 



l 

Bilateral A.P 
El grafis1 

Bilateral-Lat 
eral avak ~ra 

• Bilateral iki 
yonlii diz gra 
Bilateral A.P 

omuz l;!rafisi 
• Iki yonlii 

dirsek grafis1 
A.P Pelvis 
grafisl 

• ikl yonlii lum 
bosakral graf 

• ikl yonlii dar 
solomber graf 

~.\ 
~N 
e.~ 
....,~ C' 
,,_.., 1.."' 

g;.~~ \H . 

~-

EPIFIZ 
DUZENSIZ-

Li~i 

H% 3.3) 

1 

3 (% 10) 

1 

R A D y 0 L 0 J I K B u L G u L A R 

EPIFIZ 
EKLEM 

CIFT KONTUR DESTRUK-
nPencil HUMERUS BAS 

SKLEROZU 
DEFORMITE ARALIGINDA 

GORUNUMU SIYON 
1n cup " BOYUN ACI 

DARALMA GORUNUMU BOZUKLUGU 

2 1 

2 (% 6,6) 2 (% 6.6) 1(%3.3) 1 (% 3,3) 1 (% 3,3) 1 (% 3.3) 1 (% 3.3) 

1 (% 7,4) 

1 

-

Tabla 6 CDevam) · Direk Grafilerde Saotanan Bulgular 

* Olgu say1s1 az oldugundan ytizde miktarlar ver1lmem1St1r 

-~ 

FICI 
VERTEBRA 
GiiRliNliMli 

1 
L ------

BALIK 
VERTEBRA 

1 

-----

I 
uc 
w 
I 
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Radyalajik bulgu saptanan vakalarda en s1k bilateral 

bulgu el grafisinde gori.ili.irken, ikinci s1kl1kta ayak 

grafisinde gori.ilmektedir <Tabla 7, Tabla 8), 

Bilateral bulgu Unilateral bulgu 
olan vaka sav1.s1. olan vaka sav1s1 

Bilateral A.P el 
qrafisi 

19 3 

Bilateral lateral 
4 

avak qrafisi 
17 

Bilateral iki yonlii 
diz qrafisi 

2 0 

Bilateral A.P omuz 
qrafisi 

15 2 ' • ' I 

Tablo 7 Radyalcjik Bulgu Saptanan Vakalar. 

Vaka Say1s1 

iki yonlii dit•sek grafisi 1 

A.P Pelvis Grafisi 9 

iki yonlii lumbosakral grafi 3 

iki yonlii dorsolomber grafi 1 

Tablo 8 Radyalajik Bulgu Saptanan Vakalar. 
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RADYOLOJIK BULGULAR 
Hasta IEklem 
Sav1s11SaYlSl 

RADYOLOJIK BULGULAR 
Hasta IEklem 
Sans1ISav1s1 

Kistik Olusumlar 11 
I 

21 
I 

Deformite I 
I 

2 
I 

Trabekuler kabalasma 13 
I 

26 
I 

Eklem aral1g1nda daralma 2 
I 
I 

2 

Hafif osteoporoz 13 
I 
I 

26 Epifiz sklerozu 3 
I 
I 

5 

Belirgin osteoporoz 7 
I 
I 

12 Cift kontur giirunumu 1 
I 
I 

I 

Metakarplarda sise giirun .. I 
I 
I 

1 Destruksiyon I 
I 
I 

I 

3 
I 

Looser cizgileri 
I 

4 " " I 
Penc1l in cup gOri.ini.imU I I 

I 

Bal petegi giirunumu 
I 

7 
I 

13 
Humerus bas - boyun I 

1 I 
ac1s1nda bozukluk I 

Kortikal incelme 5 
I 
I 

9 F1c1 vertebra giirunumu 1 
I 
I 

1 

I 
Buzlu cam giirunumu 3 

I 
4 Ballk vertebra 1 

I 
I 

I -
Epifiz duzensizligi 

I 
4 

I 
6 Normal radyogram 6 

I 
1 

I 

Tabla 9 Radyolojik Bulgulara GHre Eklem ve Hasta Say1s1 .. 

Tabla 9'da radyolojik tetkikler sonucunda elde edilen 

bulgular ve bunlar1n hasta ve eklem say1s1na dag1l1m1 

gori.ilmektedir .. Buna gHre en s1k gHri.ilen radyoloj ik bulgu 

trabeki.iler kabala$ma ve hafif osteoporoz'dur(% 10,8). Bunu% 

9,1 ile kistik olusumlar izlemektedir .. Daha sonra s1ras1yla; 

belirgin osteoporoz ve bal petegi gHri.ini.imi.i (% 5,8), kortikal 

incelme (% 4,1J, Looser Qizgileri, buzlu cam gori.ini.imi.i, 

epifiz di.izensizligi, epifiz sklerozu (% 2,5), eklem 

aral1g1nda daralma (% 1,6) ve % 0,8 oran1 ile de diger 

bulgular takip etmektedir .. 
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Call~ma grubuna dahil edilen 35 olgunun laboratuvar 

bulgular1 incelenmi~tir. Buna gore olgular1n : 

- Ortalama hemoglobin (transfilzyon oncesil degeri 7,0 ± 1,.9 g/dl 

- Ortalama serum iirik asit degeri 5,1 ± 1. 4 mg/dl 

- Ortalama serum kalsiyum degeri 8,8 ± 1.9 mg/dl 

- Ortalama serum fosfor degeri 4,9 ± 1 '4 mg/dl 

- Ortalama serum alkalen fosfataz degeri :183 ± 57 7 U/L 

- Ortalama serum AST degeri 46 ± 14,5 U/L 

- Ortalama serum ALT degeri 49 ± 15,4 U/L 

- Ortalama serum ferritin degeri :3703 ±1970,6 ng/ml 

olarak bulunmu~tur. 

35 Beta talasemi major ve intermedial1 olguda yap1lan 

oal1~mada elde edilen bulgular1 degerlendirdigimizde 

Erkek olgular1nda ya~la paralel olarak bulgularda 

belirgin art1~ gozlendi p < 0,05). Erkeklerde patolojik 

bulgu olmayanlar1n ya~ ortalamas 1 9, 0 ± 2, 49 iken, kl inik 

olarak eklem bulgusu saptanan 7 (% 43,7) erkek olgunun ya~ 

ortalamalar1 11.28 ± 3,12 olarak bulundu .. K1z olgularda da 

erkek olgularda oldugu gibi, ya~la paralel olarak klinik 

bulgularda art1~ vard1 ( p < 0,05l. K1z olgularda patolojik 

bulgu olmayanlar1n ya~ ortalamas1 1,82 ± 6,6 iken, klinik 

olarak eklem bulgusu saptanan 9 (% 52,9l k1z olgunun ya~ 

ortalamalar1 3,26 ± 11,8 olarak bulundu. Olgularda erkek ve 

k1zlar aras1nda klinik olarak fark saptanmad1 <Grafik 8l. 
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I 
K1Z ( % 52,9 ) 

I 
Erkek ( % 43,7 ) 

I 

.. 
n:18 n:17 

~ 

Grafik 8 Beta Talasemi Major ve Intermedial1 Olgularda 

Eklem Bulgular1n1n Cinsiyete Gbre Dai1l1m1 Cn : 35). 

Anamnez ve muayene bulgular1 ile transfuzyon suresi ve 

transftizyon s1kl1i1 aras1nda anlaml1 bir fark saptanmad1. 

Olgular1n Desferrioksamin kullanma slireleri ve 

s1kl1klar1 ile anamnez ve muayene bulgular1 kars1last1r1l-

d1i1nda ise anlaml1 bir fark saptanmad1 CGrafik 9). 

II\ 
Desferrioksamin 
kullanmayanlar ( % 57' 1 ) 

I 
Desferrioksamin kull ananlar 

I ( % 42,8 ) 

~ 

n:9 n:26 
, 

Grafik 9 Desferrioksamin Tedavisi Alanlar ve Almayanlarda 

Fizik Muayene Bulgular1n Dai1l1m1 Cn 35) . 
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Radyolojik olarak inoelenen 31 olgunun 15'1 erkek, 

l6's1 k1z idi. Erkek olgulardan radyolojik bulgu saptanan 13 

olgu varken, 2 olgunun radyografileri normal olarak bulundu. 

K1z olgulardan radyolojik bulgu saptanan 11 olgu vard1. 5 

k1z olgunun da radyografileri normaldi. 

Erkek olgular ile k1z olgular aras1nda radyolojik 

bulgularda anlaml1 bir fark saptanmad1 (% 87 ve% 69). 

Radyolo.jik bulgularda yalJa gore yap1lan istatistiksel 

incelemede ise, ile radyolojik bulgular1n artt1i1 

saptand1 (p < 0,05), 

Transflizyon sliresi ve s1kl1i1 ile radyolojik bulgular 

aras1nda anlaml1 bir fark saptanmad1. Desferrioksamin 

kullanma siireleri ve s1kl1klar1 ile radyolojik bulgular 

aras1nda anlaml1 bir fark saptanmad1 <Grafik 10). 

~~ Desferrioksamin 
kullanmayanlar ( % 85,7 ) 

I 
Desferrioksamin 

I kullananlar ( % 8 0' 9 ) 

... 
n:9 n:26 

. 
Grafik 10 Desferrioksamin Tedavisi Alanlar ve Almayanlarda 

Radyolojik Bulgular1n Dai1l1m1 (n : 35). 

Radyolojik ve klinik bulgularla serum lirik asit, 

alkalen fosfataz, ALT, AST ve transflizyon onoesi hemoglobin 

deieri aras1nda anlamll bir ilillki saptanmamllJtlr. 
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Serum ferritin degeri ile de klinik ve radyolojik 

veriler anlaml1 bir ili~ki g6stermedi. 

Splenektomi uygulanan 9 olguyla 

uygulanmam1~ olgular1n radyolo.j ik 

(% 25,7), splenektomi 

ve klinik bulgular1 

aras1nda anlaml1 bir fark saptanmam1~t1r. 

Talasemi intermedial1 iki olgudan birinde klinik ve 

radyolojik olarak 

bulgu yokken major 

bulgu saptanmad1. 

olgular1na benzer 

Diger olguda klinik 

belirgin radyolojik 

bulgular vard1, ancak major ve intermedial1 olgulardaki 

say1sal farkl1l1k nedeniyle istatistiksel degerlendirmeye 

gidilemedi .. 

Artropati etyolojisinde kemik 

buna bagl1 olarak kemik i l iginin 

baglant1s1n1 ara~t1rmak amac1yla 

nanokolloid sintigrafisinde : 

iligi hiperplazisi ve 

eklem aral1g1 ile 

6 olguda yapt1g1m1z 

Olgular1n ikisinde extremitelerde artm1~ kemik iligi 

aktivitesi saptanm1~, bu olgular1n anamnez, muayene 

bulgular1 ve radyolojik bulgular1 ile sintigrafik bulgular 

aras1nda paralellik g6rUlmU~tUr. 

Bir olguda tUm vUcut kemiklerinde kemik i ligi 

aktivitesinde art19, sagda asetabulumun list d1~ k1sm1nda ve 

sol sakroiliak eklemde asimetrik hafif dlizeyde aktivite 

saptanm1~t1r. Bu olgunun anamnez, muayene bulgular1 ile 

sintigrafik bulgular1 aras1nda ili~ki yoktu. Sol alt 

extremitesinde diffliz si~lik alan bir olguda nanokolloid 

sintigrafi bulgusu kraniumda, sol el 1 .. metakarpal kemigin 

proximal ylizlinde patolojik aktivite tutulumu idi. 

2 vakada da normal s1n1rlarda tUm vUcut nanokolloid 

sintigrafi sonucu elde edildi. 

ve radyolojik bulgular1, 

paralellik g6stermiyordu. 

Bu olgular1n anamnez, muayene 

bu sintigrafik bulgularla 
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Sintigrafi sonucu normal bulunan olgulardan bir 

tanesinde anamnezde omuz ve dizde air• sikayeti vard1. Fizik 

muayene bulgusu yoktu .. Hastan1n el, a yak ve omuz 

grafilerinde ise osteoporoz ve bal peteii gorunumu saptand1 

Sintigrafi sonucu normal bulunan diger olguda ise sol 

diz ve sol omuzda air•, hareket klsltl1l1i1 ve deformite 

vard1. Hastan1n radyolojik tetkiklerinde ise yayg1n bal 

peteii gorunumu, osteoporoz, kistik olusumlar, ayr1ca omuz 

ve diz grafilerinde belirgin deformite 191nsal yay1l1ml1 

epifizer skleroz gorunumu tesbit edilmistir. 
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TARTISMA 

Talasemi tedavisindeki son geli<?meler ve bunun hasta 

va<?aml uzerindeki nitelik ve niceliksel olumlu etkileri ile 

birlikte, hastal1g1n ikincil sorunlar1na egilme gereksinimi 

daha da artmaktad1r 12, 101. 

Beta talasemi majordeki kemik bulgular1, olduk9a 

ayr1nt1l1 olarak incelenmi<?tir 113, 211. Bunlar tipik yuz 

g6runumu ile osteoporoz, diploik alan1n geni<?lemesi gibi 

kafatas1 degi<?iklikleri, vertebra korpuslar1nda osteoporoz, 

bal1k vertebra, tubuler kemiklerde ilik bo?lugunda 

geni<?leme, kortikal incelme, kaba trabekuler g6runum benzeri 

dei:ii<?ikliklerdir. Beta talaseminin radyolojik ve patolojik 

6zelliklerinin 

baiii!anml<?tlr. 

buyuk klSffil kemik hiperplazisine 

Kemik bulgular1n1n ayr1nt1l1 olarak bilinmesine kar<?ln 

romatizmal semtomlar veren artikuler ve paraartikuler 

bulgulara, seyrek olarak deginilmi?tir. Bu konuda elimizdeki 

tek kapsaml1 Qall<?ma, Gratwick ve arkada<?lar1n1n 1978 'de 

yay1nlad1klar1d1r 1341. Ayr1ca talasemi min6rde 16komotor 

sistem bulgular1n1 inceleyen baz1 Qall<?malar da vard1r, 

ancak buradaki tablo farkl1d1r 123, 661. 

Eklem bulgular1n1n etyopatoloj ik a91dan 

yine Gratwick'in Qall<?maslnda belirtilen 

incelemeleri ile saptanmaya 

karakteri de 

eklemlerin 

histolojik 

Bulgular an planda sekonder hemakromatoza ve 

mikrofrakturlere i<?aret etmektedir. 

Son 15 y1lda ise bu osteoartropatinin 6zellikleri ile 

ilgili 9al1<?malar olduk9a s1n1rl1 kalml<?tlr. 
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Beta talaseminin bolgemizde yayg1n olarak gorulmesi 

nedeniyle, talasemi major ve intermedial1 olgular1m1zda 

bu ostoeartropatinin s1kl1ih, etyolojisi, niteligi ve 

son y1llarda rutin kullan1ma giren demir baglay1c1 tedavi 

ile ili~kisini 

tart1~t1k .. 

Gratwick, beta 

ve 

talasemili 

literaturler u;ng1nda 

transfuzyona 

hastalar1n ikinci dekatta ba~layan ve ayak bilegi 0evresinde 

kemik agr1s1 ve ~i~lik ile karakterize degi~ik ~iddette 

osteoartropati geli~tirmeye yatk1n olduklar1n1 belirtmi~tir 

( 34) . 

Weatherall ve Clegg'de 176) ayak bilekleri ve omuzlarda 

osteoartropatik komplikasyonlar gozlemi~lerdir .. 

Gratwick 50 beta talasemi major ve intermedial1 olgunun 

% 50'sinde klinik romatizmal bulgu saptarken en s1k tutulumu 

ayak bileginde gozlemi~tir .. 

Klinigimizde 19 olguda yap1lan bir 0al1~mada klinik ve 

radyolojik olarak % 89 pozitif bulgu saptanm1~t1r (4) .. Biz 

cal1~mam1zda degerlendirdigimiz 35 beta talasemili olgunun 

30'unda ( % 85,7 anamnez, muayene ya da radyolojik olarak 

romatizmal bulgu saptad1k .. 

Bizim buldugumuz sonu0 ile Gratwick'in sonucunun farkl1 

olmas1 Gratwick'in yaln1z klinik bulgular1 gozonune almas1na 

bagl1 olabilir .. Klinigimizde daha once yap1lan 0al1~man1n 

sonu0 lar1, bulgular1m1zla uyumludur .. 

Her iki 0al1~mada da erkek olgularda bulgular1n daha 

fazla oldugu bildirilmektedir. Cal1~mam1zda ise, k1z Ve 

erkek olgular aras1nda klinik ve radyolojik olarak anlaml1 

fark saptanmad1 .. 

K1z ve erkek olgularda ya~la paralel olarak bulgularda 

gorulen art1~ ise Gratwick'in serisi ile uyumluydu .. 
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Onceki yay1nlar1n baz1lar1nda bulgu s1kl1ih a91S1ndan 

talasemi major ve intermedia aras1nda anlaml1 fark olmad1g1 

bildirilmisken (14), talasemi intermediada daha hafif ve 

daha az yayg1n tutulum bildirenler de vard1r (67l. 

Hastalar1m1z1n yaln1z iki tanesi talasemi intermedia tan1s1 

ald1g1ndan, istatistiksel degerlendirmeye gidilemedi. Bu iki 

olgunun birisinde talasemi major olgular1na benzer bulgular 

varken, digeri normaldi. 

Bulgular omuz, diz, ayak bileiH gibi bi.iyi.ik eklemlerde 

lokalize idi. Onceki yay1nlarda sinovite ait bulgular1n daha 

s1k bildirilmesine karsln, bizim seyrek rastlamam1z, rutin 

kullan1ma girmis alan demir baglay1c1 tedavinin etkisini 

gosterebi 1 ir .. 

Ayak bilegi omuzdan 

birlikte or an birbirine 

biraz 

90k 

daha s1k 

yak1nd1 .. 

etkilenmekle 

Bu gozlemler 

artropatinin mekanik faktorlerle baglant1s1n1 one si.iren 

teoriyi si.ipheli duruma di.isi.irmektedir. 

Deneklerde omurgaya ait yak1n1mlar da mevcut olmakla 

birlikte, periferik eklem yak1n1mlar1ndan daha azd1 (% 20 -

% 95). Gouliamos ekstramedi.iller hematopoeze bagl1 bel agr1s1 

yak1n1m1 alan olgular bildirmistir (33). Bu olgularda birka9 

ayd1r si.iren siddetli bel agr1s1 ve birlikte radiki.iler agr1 

vardl. Bizim olgularlmlzdan yalnlZ birinde siddetli bel 

agr1s1 vard1 .. Bu olgunun direk grafisinde lomber dordi.inci.i 

vertebrada kompresyon frakti.iri.i saptand1. CT'de paravertabral 

kitle gozlenmedi. 

Olgular1m1zda sabah tutuklugu ya hi9 yoktu, ya da 

non-enflamatuar karakterdeydi. 

Norman ve Shorpira taraf1ndan tan1mlanan miyopatolojik 

bulgular klinik degerlendirme ile olgular1m1zda mevcut 

degildi (55, 71 l .. 
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Gratwick 6 olguda belirgin deformasyon bildirmistir ( % 

12 l .. Bizim 35 olgumuzun ikisinde omuz ve diz eklemlerinde 

ileri derecede hareket klSltllllgl deformite vard1 % 5 l .. 

Aradaki fark hastalar1m1z1n dlizenli demir baglay1c1 tedavi 

almas1na baglanabilir .. Nitekim deformite gosteren 

olgular1m1zdan biri transflizyon uygulamas1na 

kars1n son 2 ayd1r Desferrioksamin tedavisi almaktayd1 .. 

Olgular1m1zda radyoloj ik ve kl inik bulgulardaki artls 

hastallk sliresine paraleldi .. Ancak transflizyon S1kl1g1 ve 

sliresi ile bulgular aras1nda baglant1 yoktu .... Klinigimizde 

yapllan onceki callsmada da bulgular transflizyon rejimi ile 

iliskisizdir .. Gratwick y1ll1k transflizyon say1lar1 daha az 

alan olgularda ag1r semptomlar bildirmistir .. Ancak fraktlir, 

deformite ve kontraktlirler nedeniyle engelli olarak 

nitelenen grupta transflizyon say1s1 belirgin olarak daha 

fazlad1r .. 

Splenektomi 

olarak klinik 

gorlilmedi .. 

klinigimizdeki 

ve radyolojik 

diger cal1sma ile 

bulgular lizerine 

uyumlu 

etkili 

Transflizyon oncesi hemoglobin degerleri ile klinik ve 

radyoloj ik bulgular beklenen ters orant1y1 gostermedi.. Bu 

bulgu, aneminin derecesiyle eklem semptomlar1n1n paralel 

olmad1g1n1 dlislindlirebilir .. Baz1 yazarlar ortalama hemoglobin 

di.izeyinin 10,5 g/dl oivar1nda tutulmas1n1n, bulgular1 

minimuma indirebilecegini belirtmislerdir.. Bu gorlisi.i 

bulgular1m1zla destekleyemedik .. 

Literatlirde 

septik artriti 

transflizyonel 

(24, 37) 

artrit <69), gut (58J ve 

alan talasemik hastalar 

tan1mlanm1st1r .. Biz hastalar1m1zdan birinde serum lirik asit 

dlizeyinde belirgin artma (20, 1 mg/dl l ile dirsek ekleminde 

monoartrit ve lirik asit nefropatisi gozledik .. Diger 
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olgulardan yaln1z birinde serum urik asit duzeyinde yukselme 

saptad1k, ancak bu hastada klinik gut yoktu. 

Ayr1ca ortalama serum urik asit degerleri ile 

romatizmal bulgular aras1nda bir ili,ki g6zlemedik. 

Septik artrit bir olguda g6zlendi. Her iki ayak bilegi 

ve ayak s1rt1na yay1lan •islikle gelen bir hastada sag ayak 

bileginden yap1lan sinoviyal s1v1 kulturunde E.coli uredi. 

Artm1' romatoid artrit insidans1 talasemia trait'li 

hastalarda belirtilmi,tir (50), fakat bizim hastalar1m1zdan 

higbiri romatoid hastal1k bulgular1 g6stermedi. 

Literaturde hemokromatozis talasemi artropatisi 

etyolojisinde s1kga Hne surulmu,tur. Sinoviyumda a,1r1 demir 

birikimi nedeniyle eklemin yuklenmesi dejeneratif kartilaj 

degi,ikliklerine yol agabilir. Demirin bir pirofosfataz 

inhibit6ru oldugu g6sterilmi,tir ve pirofosfat 

kristallerinin eklem kartilaj matrixinde g6kmesini indukler 

(69). Bu, eklem dejenerasyonunu h1zland1rabilir .. Demir ayn1 

zamanda osteoblast say 1s 1 ve akt i vi tes ini de etki leyebi 1 i r 

ve osteopeni gelisimine yol agabilir (Gratwick). Gratwick 

olgular1n1n sinoviyalar1nda demir depolan1m1n1 g6stermi,tir. 

Bu y6nde yol g6sterici olmas1 amac1yla 61 0 tugumuz serum 

ferritin degerlerinin ortalamas1yla romatizmal bulgular 

aras1nda paralellik g6zlemedik .. Yan1 s1ra radyolojik olarak 

da hemokromatozis ve kondrokalsinozise uyan bulgular yoktu. 

Beta talasemideki radyolo j ik kemik degi' ikl ikleri 

osteopeni, 

kabalasma, 

meduller aral1kta genisleme, trabekuler yap1da 

kortexlerde incelmedir (10, 11, 17). Erken ve 

anormal epifiz fuzyonu, eski frakturler, uzun kemiklerde 

deformite s1kt1r. Olgular1m1zln radyolojik incelemelerinde 

tan1mlanm1' klasik kemik bulgular1 mevcuttu. 

trabekuler kabala,maya bagl1 bal petegi 

Osteoporoz ve 

gHrunumu ya da 
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granliler osteoporoz tan1mlamalar1 baz1 0al1~malarda 

mevcuttur .. Olgular1m1zda yayg1n kistik formasyonlar ve bal 

betegi g6rUnlimU vard1 .. Buna kars1n multipl, dlizglin kenarl1 

kistik formasyon bizim olgular1m1zda 0ok s1k g6zledigimiz 

bir bulgu olmas1na kars1n, diger 0al1smalarda seyrek olarak 

bildirilmistir ... Bu kistik yap1lar1n hiperplazik kemik iligi 

taraf1ndan olusturuldugu dlislinlilebilir .. 

Olgular1m1zda uzun kemiklerdeki bulgular epifizer 

b6lgede yogunla<?maktadlr .. Epifiz dlizensizligi, erken epifiz 

fUzyonu bulgular1n1n yan1s1ra, baz1 olgularda epifiz 

b6lgesinde belirgin skleroz g6zlendi <Bir olguda sol diz 

ekleminde fleksiyon deformitesi ile birlikte radyolojik 

olarak femur distal epifizinde 0 evreye dogru 191nsal yay1l1m 

g6steren skleroz vard1). Epifiz lezyonlar1 en s1k proximal 

humerus epifizinde, ikinci s1kl1kta distal femur epifizinde 

mevcuttu .. Bu bulgular diger 0all<;lmalarla uyumluydu (29, 41). 

Bir olgumuzun dorsolomber grafisinde abart1l1 anterior 

vertebral cent iklenme g6zlendi .. Man de 11 1979 'da yay1nlad1g1 

talasemi majorlu bir olguda ayn1 g6rlinUmU bildirmi? ve bunun 

muhtemel ven6z geni?lemeye bagl1 vaskliler oluga ait bir 

g6rUnUm oldugunu s6ylemi<?tir <49). 

Radyolojik bulgular eklem aral1g1 ve eklem ylizlerinden 

0 ok kemiksel yap1y1 ilgilendiriyordu .. 2 olguda g6rlilen eklem 

ylizlerindeki dlizensizlik ilgili uzun kemik epifizinde 

dlizensizlik ve destrliksiyon ile birlikteydi.. Bu olgularda 

belirgin enflamasyon bulgular1 yoktu .. 

Beta talasemili olgularda vertebral korpuslar ve uzun 

kemik metafizlerinde dlizensizlikler, epifiz plaklar1nda 

geni?leme, kemik defektleri, keskin dlizensiz kalsifikasyon 

cizgileri ile beliren Desferrioksamin'e bagl1 kemik ve 

k1k1rdak displazisi bildirilmi?tir (7) .. 



-47-

Diger bir yay1nda ise Orzincolo yine Desferrioksamin'le 

ili~kili olarak uzun kemiklerde ra?itizm veya skorbtitte 

gortilenlere benzer lezyonlardan sOz etmektedir (56). 

Olgular1m1zda klinik ve radyolojik bulgularla Desferioxamine 

kullanma stiresi ve dozu aras1nda anlaml1 bir ili?ki 

gosterilemedi .. Hastalar1m1z1n Desferrioksamin tedavisine 

ba~lama va?l, bulgularla ili?kili degildi. Sozti edilen 

c;>all?malarda ise genellikle 3 ya~ Oncesi ytiksek dcz 

Desferrioksamin tedavisine ba?layanlarda bu bulgular1n 

saptand1g1 belirtilmi?tir. 

Talasemide asetabular prctrtizyon (39) ve aseptik nekroz 

(57) bildirilmi?tir. Olgular1m1zda bu yonde bir bulguya 

rastlamad1k .. 

Talasemi major ve intermediadaki sinovitin kemik 

reaksiyon olabileceli dti?tintilmektedir. Bu hipotezi irdelemek 

amac1yla 6 olgu retiktiloendotelyal sistem tutulumunu 

gosterebilen nanckollcid sintigrafi yontemi ile incelendi .. 

Bu sintigrafik incelemelerin 4'tinde kemik iligi 

aktivitesinde artl? saptand1. bir olguda bir sakroiliak 

eklemde hafif tutulum olmakla birlikte, bu bulgu klinik ve 

radyoloji ile uyumlu degildi 

Sonuc;> olarak, bu yontemle kemik iliginin eklem 

a rae 1l1g1 y la baglant 1s 1n1 gosteremedik .. An oak bu olgulardan 

hic;>birinde sinovit olmamasl da goz online allnmalldlr. 

Hastalar1m1z1n ikisinde omuz ve diz eklemlerindeki 

ileri derecede hareket klsltl1l1g1 nedeniyle rehabilitasyon 

gereksinimi vard1 .. Hentiz birkac;> ayl1k yak1n1m1 clan omuz 

olgusunda tedavi daha ba?arlll sonuc;> verirken, muhtemelen 

bir erken epifiz ftizyonuna bagl1 dizde fleksiyon kontrakttirti 

ile gelen olguda uzun stireli hareket tedavisi, analjezik 

I 
i 
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ila9 tedavisi ve atelleme ile pek fazla yararl1 olamad1k. Bu 

hastalar1n ya~am surelerinin klSltll olmas1 nedeniyle, 

konservatif yakla~1mlarla etkili olunamayan olgularda 

cerrahi yakla~Imlarda 9ekimser kal1nmaktad1r. Bu nedenle 

talasemili hastalar1 izleyen hekimlerin diger sistemler 

yan1nda hastalar1n eklem bulgular1 da olabilecegini 

bilmeleri ve konuyu gozonunde bulundurmalarl onemlidir. 

Talasemili Qocuk ve genQlerin sosyal yonden 

rehabilitasyonu da gereklidir. Bu Qocuklar hastal1klar1n1n 

fiziksel etkileri nedeniyle gunluk ya~amlar1nda problemlerle 

kar~1la~1rkan, bir yandan da k1sa ya~am sureleri ve kotu 

prognozlar1 nedeniyle aileleri taraf1ndan egitim ve meslek 

seQimi konular1 da aksat1lmaktad1r. 



-49-

SONUC 

Talasemi majore has bir artropatinin varl1i1 son onbe, 

y1ld1r bir dizi bilimsel gall,ma ile g6sterilmi,tir. Ancak, 

s6zkonusu artropatinin s1kl1i1, 

demir bailay1c1 tedavi ile 

irdelenmemi,tir. 

etyolojisi, niteliii ve 

ili,kisi henUz yeterince 

Ayr1ca 6nceki gall,malarda deierlendirilen olgularda 

dUzenli Desferrioksamin kullan1m1 bildirilmemektedir. 

Cal1,mam1zdaki 

Desferrioksamin 

olgularda 

tedavisi 

dUzenli ve 

uygulanmas1 

uzun sUreli 

talasemik 

osteoartropatinin Desferrioksamin tedavisi ile birlikteki 

gidi,ini deierlendirmemize olanak sailad1. 

(;:al1,mam1zda talasemi major ve intermedial1 olgular1n % 

85,7' sin de kl inik ve radyolo j ik olarak eklem bulgusu 

saptanm1,t1r. En s1k tutulan eklemler, ayak bilekleri ve 

omuzlard1r. Ayr1ca, el eklemleri, diz ve omurga tutulumu da 

g6zlenmi,tir. 

Saptanan eklem bulgularl paraartikUler kemik tutulumuna 

sekonder bir artropati idiler. Tedavi 

gereksinimi alan bulgular diz ve omuz eklemlerindeki hareket 

klSltllllklarl ve deformitelerdi. 

Artropatinin etyolojisine ili,kin deierlendirmelerimiz­

de, daha 6noeki gall,malarda 6ne sUrUlen hipotezlere ili,kin 

kemik hiperplazisi ve bunun eklem 

ag1lmas1na, artm1• hemolize bail1 hiperUrisemi ve sekonder 

guta, transfUzyonel hemosiderozise ili,kin yeterli kan1t 

saptanamad1. 

Desferrioksamin tedavisi alt1ndaki hastalarda 6nceki 

gall,malarda bildirilen sinovite klinik olarak rastlanamad1. 

- --~ 
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Ancak, olgular1m1z1n anamnezleri de bu tUr artrit verilerini 

iQeriyordu .. 

Bulgular1m1z, talasemi majorde eklem tutulumunun 

yayg1nl1g1n1 ve ag1rl1g1n1 dogrulamaktadlr. 

Desferrioksamin tedavisinin eklem tutulumu i..izerine 

etkisine iliskin olarak, bu tedavinin sinovit olusumunu 

azaltt1g1, daha onceki Qallsmalarla bizim Qall'>ffiaffilZln 

bulgularl kars1last1r1larak soylenebilir .. Bu derecede yayg1n 

ve ileri eklem bulgular1 bir rehabilitasyon 

gereksinimini de beraberinde getirmektedir .. 
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OZET 

Akdeniz Universitesi Cocuk Sagl1g1 ve Hastal1klar1 

Polikliniginde takip edilen 35 beta talasemi major ve 

intermedial1 hasta 

degerlendirildi .. 

olgularda 

girmemisti .. 

dUzenli 

Bun a 

cogunlugu uzun 

kullanmaktaydl .. 

Bu nedenle 

osteoartropatinin 

lokomotor sistem bulgular1 yonUnden 

6nceki cal1smalarda ctegerlendirilen 

Desferrioksamin tedavisi kullan1ma 

karsln callsmamlzdaki olgular1n bUyUk 

sUredir dUzenli Desferrioksamin 

callsmamlZ talasemili olgulardaki 

Desferrioksamin tedavisi ile birlikte 

nas1l bir gidis gosterdigini degerlendirmeyi de amaclad1 .. 

Hastalar1n % 85,7'sinde klinik ve radyolojik olarak 

eklem tutulumu saptand1 .. 

Fizik muayenede % 45,7 oran1nda patolojik bulgu vard1 .. 

En s1k rastlanan bulgular orta siddette eklem agr1lar1 ve 

hareket k1s1tllllgl idi .. Eklem tutulumu ayak bilekleri ve 

omuz eklemleri basta olmak Uzere, bUyUk eklemleri ve el 

ekmlemleri ile omurgay1 kaps1yordu.. iki olguda belirgin 

hareket klsltllllgl ve deformite vard1 .. Bir olguda Urik asit 

artropatisi ve bir olguda da septik artrit saptand1 .. 

Radyolojik bulgular, osteoporoz, bal petegi gorUnUmU, 

kistik olusumlar, epifizer dUzensizlik ve skleroz ve daha 

seyrek olarak uzun kemiklerin epifizlerinde litik gorUnUm ve 

deformitelerdi .. 

Bulgularda yasla paralel bir art1s gozlendi. K1z ve 

erkek olgulardaki eklem tutulumu istatistiksel olarak 

anlaml1 fark gostermedi .. 
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Transfuzyon re.jimi ve demir baglay1c1 tedavi ile 

bulgular1n s1kl1g1 aras1nda ili~ki yoktu. Ancak onceki 

0al1~malarda bildirilen sinovit, buyuk coiunluiu demir 

baglay1c1 tedavi uygulanan hastalar1m1zda saptanmad1. 

Serum ferritin ve urik asit duzeyleri ile bulgular 

aras1nda ili~ki yoktu. 

Sintigrafik yontemlerle kemik iliginin eklem aral1g1yla 

baglant1s1n1 gosterilemedi. 
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