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ÖZET 

Hemoglobinopatisi Olan Erişkin Olgularda Yaşam Kalitesinin Değerlendirilmesi 

ve Bunu Etkileyen Klinik Parametrelerin Araştırılması 

 

 

 

 Amaç: Hemoglobinopatiler, hemoglobin molekülünün sentezi veya yapısında 
meydana gelen genetik bozukluklara bağlı olarak ortaya çıkan kalıtsal kan 
hastalıklarıdır. Başlıca iki grupta sınıflandırılan bu hastalıklar arasında talasemi 
sendromları ve yapısal hemoglobin bozuklukları en sık karşılaşılan alt tiplerdir. Erken 
yaşta tanı alan bu bireyler, yaşam boyu süren kronik bir hastalık yüküyle karşı karşıya 
kalmakta; tekrarlayan transfüzyon gereksinimi, komplikasyon gelişimi ve tedavi 
sürecinin getirdiği fiziksel, psikolojik ve sosyal sorunlarla baş etmek zorunda 
kalmaktadır. Kronik hastalıkların bireyin yalnızca fizyolojik değil, aynı zamanda sosyal 
ve duygusal işlevselliğini de etkilemesi nedeniyle, yaşam kalitesinin değerlendirilmesi 
günümüzde hasta yönetiminde temel bir izlem parametresi olarak kabul edilmektedir. 
Bu çalışma, erişkin yaş grubundaki hemoglobinopati hastalarında yaşam kalitesini 
değerlendirmeyi ve bu durumu etkileyen demografik özellikler ile klinik parametreleri 
(transfüzyon sıklığı, komplikasyon varlığı, laboratuvar bulguları vb.) incelemeyi 
amaçlamaktadır. Ayrıca, hastaların yaşam kalitesi skorları sağlıklı bireylerden oluşan 
kontrol grubu ile karşılaştırılarak, hastalık yükünün yaşam kalitesi üzerindeki etkisi 
ortaya konmaya çalışılmıştır. 

Materyal ve Metod: Bu tanımlayıcı ve analitik kesitsel çalışma, Çukurova 
Üniversitesi Tıp Fakültesi İç Hastalıkları Anabilim Dalı’na başvuran, transfüzyon 
bağımlı hemoglobinopati tanısı almış erişkin bireyler ile sağlıklı gönüllülerden oluşan 
kontrol grubunu kapsamaktadır. Çalışmaya, 50 transfüzyon bağımlı talasemi (TBT) 
hastası, 7 orak hücreli anemi (OHA) hastası ve 50 sağlıklı birey dahil edilmiştir. 
Katılımcıların sosyodemografik bilgileri, klinik verileri ve güncel laboratuvar bulguları 
kayıt altına alınmış; yaşam kalitesi değerlendirmesi için Short Form-36 Health Survey 
(SF-36) ve Transfusion-dependent Quality of Life Questionnaire (TranQol) ölçekleri 
kullanılmıştır. Veriler, SPSS 25.0 istatistik programı ile analiz edilmiş; gruplar arası 
karşılaştırmalar için uygun parametrik ve non-parametrik testler uygulanmıştır. Yaşam 
kalitesi skorlarının demografik ve klinik değişkenlerle ilişkisi korelasyon analizleri ve 
grup karşılaştırmaları ile değerlendirilmiştir. OHA grubuna ait veriler tanımlayıcı 
istatistiklerle sunulmuş; karşılaştırmalı analizler TBT ve kontrol grubu arasında 
gerçekleştirilmiştir. 

Bulgular: TBT grubunun yaşam kalitesi skorları, kontrol grubuna kıyasla 
anlamlı şekilde daha düşüktür (p < 0,05). SF-36 ölçeğinde fiziksel fonksiyon, fiziksel 
rol güçlüğü ve genel sağlık algısı gibi alt boyutlarda anlamlı fark gözlenmiştir. TranQol 
ölçeği, fiziksel, duygusal ve okul/işlevsellik boyutlarında daha belirgin duyarlılık 
göstermiştir. TBT grubunun %68’inde en az bir sistemik komplikasyon saptanmış olup; 
karaciğer (%48), endokrin (%40) ve kardiyak (%30) sistemler en sık etkilenen 
sistemlerdir. Komplikasyonu olmayan bireylerde yaşam kalitesi puanları anlamlı 
derecede daha yüksek bulunmuştur. Yaş, ferritin, hemoglobin, MPV, D vitamini ve 
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ESH gibi laboratuvar parametreleriyle bazı alt boyutlar arasında istatistiksel olarak 
anlamlı ilişkiler saptanmıştır. 

Sonuç: Transfüzyon bağımlı hemoglobinopati hastalarında yaşam kalitesi, 
hastalık yükü ve sistemik komplikasyonlarla anlamlı düzeyde ilişkili bulunmuştur. 
TranQol ölçeği, komplikasyon varlığına duyarlı yapısıyla hasta takibinde değerli bir 
araç olarak öne çıkmaktadır. Elde edilen bulgular, yaşam kalitesinin klinik izlem 
süreçlerine entegre edilmesi gerektiğini ve multidisipliner yaklaşımın önemini ortaya 
koymaktadır. 

 
 

Anahtar Kelimeler: Transfüzyon bağımlı talasemi, Orak hücreli anemi, Yaşam 
kalitesi, TranQol, SF-36 
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ABSTRACT 

Evaluation of Quality of Life in Adult Patients with Hemoglobinopathy and 

Investigation of the Associated Clinical Parameters 

 

 

 

 Aim: Hemoglobinopathies are inherited blood disorders that arise due to genetic 
mutations affecting the synthesis or structure of the hemoglobin molecule. These 
disorders are primarily classified into two main groups, with thalassemia syndromes and 
structural hemoglobin variants being the most commonly encountered subtypes. 
Individuals diagnosed at an early age face a lifelong burden of chronic illness, including 
recurring transfusion requirements, the development of complications, and various 
physical, psychological, and social challenges related to the treatment process. As 
chronic illnesses affect not only the physiological but also the social and emotional 
functioning of individuals, quality of life assessment is currently considered a key 
monitoring parameter in patient management. This study aims to assess the quality of 
life in adult patients with hemoglobinopathies and to examine the influence of 
demographic characteristics and clinical parameters (such as transfusion frequency, 
presence of complications, laboratory findings, etc.) on quality of life. Additionally, by 
comparing patients’ quality of life scores with those of a healthy control group, the 
study seeks to reveal the impact of disease burden on quality of life. 

Materials and Methods: This descriptive and analytical cross-sectional study 
included adult individuals diagnosed with transfusion-dependent hemoglobinopathy 
who applied to the Department of Internal Medicine at Çukurova University Faculty of 
Medicine, as well as healthy volunteers forming the control group. The study enrolled 
50 patients with transfusion-dependent thalassemia (TDT), 7 patients with sickle cell 
anemia (SCA), and 50 healthy individuals. Sociodemographic information, clinical data, 
and current laboratory findings were recorded for all participants. Quality of life was 
assessed using the Short Form Health Survey (SF-36) and the TranQol questionnaire, 
which is specifically designed for patients with transfusion-dependent thalassemia. Data 
were analyzed using SPSS version 25.0, with appropriate parametric and non-
parametric tests applied for intergroup comparisons. Relationships between quality of 
life scores and demographic/clinical variables were evaluated through correlation 
analyses and group comparisons. Data related to the SCA group were presented using 
descriptive statistics, while comparative analyses were conducted between the TDT and 
control groups. 

Results: Quality of life scores were significantly lower in the TDT group 
compared to healthy controls (p < 0.05). Significant differences were found in SF-36 
subscales such as physical functioning, role-physical, and general health perception. 
The disease-specific TranQol instrument showed higher sensitivity in detecting 
impairments, particularly in physical, emotional, and school/work functioning domains. 
At least one systemic complication was present in 68% of the TDT patients, with 
hepatic (48%), endocrine (40%), and cardiac (30%) complications being the most 
common. Quality of life scores were significantly higher in patients without 
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complications. Statistically significant correlations were found between several QoL 
domains and variables such as age, ferritin, hemoglobin, MPV, vitamin D, and ESR. 

Conclusion: Quality of life in patients with transfusion-dependent 
hemoglobinopathies is closely associated with disease burden and systemic 
complications. The TranQol scale appears to be a sensitive and disease-specific tool for 
clinical follow-up. These findings emphasize the importance of integrating QoL 
assessment into routine care and adopting a multidisciplinary management approach. 

 
 

Keywords: Transfusion-dependent thalassemia, Sickle cell anemia, Quality of 
life, TranQol, SF-36 
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1. GİRİŞ ve AMAÇ 

Hemoglobinopatiler, dünya genelinde en sık görülen otozomal resesif geçiş 

gösteren monogenik hastalıklardır.1 Hemoglobin genlerinde gelişen mutasyonlar 

sonucunda meydana gelirler. Başlıca talasemiler ve yapısal hemoglobinopatiler olarak 

sınıflandırılırlar. Mevcut genetik bozukluğun globin sentezinde azalma veya yokluğu 

sonucunda talasemiler; yapısal değişiklikleri sonucunda ise yapısal hemoglobinopatiler 

meydana gelir.  

Hemoglobinopatilerin dünya genelinde tarihçesi 1800’lü yıllara dayanmaktadır.2 

Yıllar içerisinde tanı, tedavi, prenatal tanı yöntemleri, tedaviye sekonder 

hemosiderozisin yönetimi ve evlilik öncesi dönemde taramanın zorunlu hale getirilmesi 

ile hastalığın takibi ve önlenmesine ilişkin önemli gelişmeler kaydedilmiştir.   

Dünya nüfusunun yaklaşık %7’si bir globin gen mutasyonu taşıyıcısıdır.3  

Akdeniz, Orta Doğu, Afrika ve Güneydoğu Asya bölgelerinde sıklıkla görülmekte olup 

yaşanan nüfus göçleri sonucunda küresel bir hal almış ve birçok ülkede önemli bir 

sağlık sorunu haline gelmişlerdir.4 Ülkemizde de özellikle güney ve güney doğu 

bölgelerinde önemli bir halk sağlığı problemi olmaya devam etmektedir. Türkiye’nin 

güneyindeki Çukurova Bölgesi’nin en büyük ili olan Adana hemoglobinopati sıklığı 

açısından ön sıralarda yer almaktadır.  

Talasemiler, globin sentezinde azalma veya sentez yokluğu sonucu gelişen etkisiz 

eritropoez, artmış hemoliz, bozulmuş demir homeostazına yol açan hipokrom mikrositer 

anemi ile karakterizedir. Hastalığın klinik fenotipi asemptomatik seyirden, ömür boyu 

düzenli transfüzyon gereksinimi bulunan transfüzyon bağımlı talasemi (TBT) formuna 

kadar değişir. Hastaların kliniğinde ön planda transfüzyona sekonder hemosiderozis 

ilişkili komplikasyonlar yer alır. 

Günümüzde 1000’in üzerinde yapısal hemoglobinopati bildirilmiştir.5 Bunların 

büyük bir kısmı bulgu vermez ve sıklıkla tarama çalışmaları ile saptanır. Orak hücreli 

anemi (OHA) dünyada ve ülkemizde en sık görülen yapısal hemoglobinopatilerden 

biridir. OHA, klinik olarak hemolitik anemiye bağlı gelişen sarılık, solukluk, 

hepatomegali ve splenomegali ile seyretmektedir. Ancak klinik tablonun asıl 

belirleyicisi, oraklaşmaya bağlı gelişen vasküler komplikasyonlardır. 
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Son 30 yılda talasemili olgular için transfüzyon tıbbında yaşanan gelişmeler, 

demir şelatörlerinin kullanıma girmesi ve OHA için hidroksiüre gibi tedavilerin 

kullanımı ile hastaların yaşam beklentisi artmıştır.6 Böylece hemoglobinopatiler 

pediatrik bir hastalık olmaktan çıkmış ve erişkin olguların takip edildiği kronik 

hastalıklar haline gelmiştir.6  

Hemoglobinopatilerden etkilenen bireylerin yaşamları boyunca karşılaştıkları akut 

ve kronik komplikasyonlar yaşam kalitelerinin azalmasına yol açar. Dünya Sağlık 

Örgütü (DSÖ)’nün “Sağlık, yalnızca hastalık ya da sakatlık durumunun olmaması değil, 

aynı zamanda fiziksel, ruhsal ve sosyal yönlerden tam anlamıyla bir iyilik halidir.” 

şeklindeki tanımıyla uyumlu olarak, hemoglobinopatili olgularda daha bütünsel bir 

yaklaşım için hâlâ karşılanmamış bir ihtiyaç vardır.7 Rutin transfüzyon desteği alan ve 

düzenli takibi gereken bu hastaların sosyal ve duygusal yönlerinin de hastalık 

yönetiminde dikkate alınması gerekmektedir. Hemoglobinopatili hastaların yaşam 

kalitesinin değerlendirilmesinde; hastaların fiziksel ve zihinsel sağlık, sosyal yaşam, iş 

ve okul hayatları üzerinde oluşan etkilerin ortaya konulması ve bu konuyla ilgili 

karşılanmamış ihtiyaçların belirlenmesi önemlidir. Hemoglobinopatisi olan bireyler için 

sağlıkta yaşam kalitesinin değerlendirilmesi sağlık araştırmalarının ayrılmaz bir parçası 

olarak kabul edilmektedir ancak henüz rutin klinik pratiğimizde yeterince yer 

almamaktadır.  

Bu kesitsel çalışmada, hemoglobinopatili hasta görülme sıklığı yüksek olan ve bu 

anlamda bir referans sayılan hastanemizde takip edilen TBT ve OHA hastalarının yaşam 

kalitesinin değerlendirilmesi ve bunu etkileyen klinik parametrelerin araştırılması 

amaçlanmaktadır. 
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2. GENEL BİLGİLER 

2.1. Hemoglobinin Yapısı, Tipleri ve Fizyolojik Rolü 

Hemoglobin (Hb), eritrositlerin yapısında bulunan ve temel işlevi alveoler 

düzeyde alınan oksijenin periferik dokulara, dokularda oluşan karbondioksitin ise 

pulmoner sisteme taşınmasını sağlamak olan ana proteindir. Hemoglobin molekülü, 

hem grubu ile globin proteinlerinin birleşmesiyle oluşan tetramerik bir yapıdır. Hem 

grubu, oksijen bağlama kapasitesine sahip ferröz demir (Fe²⁺) iyonu ile protoporfirin IX 

halkasının birleşiminden oluşmaktadır.8  

 
 
 

 

Şekil 1.  Hemoglobinin tetramerik yapısının şematik gösterimi9
 

 
 
 
Hemoglobinlerin sınıflandırılması içerdiği globin zinciri tiplerine göre 

yapılmaktadır. İntrauterin yaşamın erken dönemlerinde (özellikle 2–8. gestasyon 

haftaları arasında), hemoglobin sentezinin yolk kesesinde gerçekleştiği ve bu dönemde 

embriyonik hemoglobin formlarının baskın olduğu bilinmektedir. Başlıca embriyonik 

hemoglobin formları; Gower-1 (ζ₂ε₂), Gower-2 (α₂ε₂) ve Hb Portland (ζ₂γ₂) olup, 

sırasıyla iki zeta ve iki epsilon, iki alfa ve iki epsilon, iki zeta ve iki gama zincirinden 

oluşmaktadır. 8. gestasyon haftasından itibaren fetal karaciğerde hematopoetik aktivite 

başlamakta ve bu süreçte fetal hemoglobin (HbF; α₂γ₂) sentezi ön plana çıkmaktadır. 
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HbF düzeyi, gebeliğin 24. haftasına kadar artış göstererek fetal dolaşımdaki 

hemoglobinin yaklaşık %90’ını oluşturmaktadır. 24. gestasyon haftasından itibaren 

hematopoez öncelikle kemik iliğinde, kısmen ise dalakta sürdürülmektedir. Bu dönemde 

erişkin tip hemoglobinlerin sentezi başlar. Erişkin dönemde baskın olan hemoglobin, iki 

alfa ve iki beta zincirinden oluşan HbA (α₂β₂)’dır. HbA, doğumda total hemoglobinin 

yaklaşık %30’unu oluşturmakta olup, 6–12. aylar arasında artış göstererek erişkin 

düzeyi olan %95’in üzerine çıkmaktadır. Diğer erişkin hemoglobini olan HbA₂ (α₂δ₂) 
ise doğumda <%1 oranında bulunmakta, ancak 12. ay civarında erişkin seviyesine 

ulaşarak %2–3,4 düzeylerine yükselmektedir.10 

 
 
 

 

Şekil 2. Globin gen ekspresyonunun gelişimsel değişimi 
(A) Farklı gelişim evrelerinde aktif olan hemopoetik bölgeler ve bu evrelerde sentezlenen globin 
zincirlerinin oranları gösterilmektedir. 
(B) α- ve β-globin gen kümelerinin kromozomal yerleşimi ile embriyonik, fetal ve erişkin dönemde 
sentezlenen hemoglobin tipleri şematik olarak sunulmuştur.11 
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2.2. Hemoglobinopatilerin Genetik Temeli ve Kalıtım Özellikleri 

Hemoglobinopatiler, hemoglobin molekülünün globin zincirinin etkilenmesi ile 

meydana gelen, otozomal resesif geçiş gösteren hastalıklardır. Dünya genelinde en sık 

görülen monogenik hastalıklardır.12  

Başlıca talasemiler ve yapısal hemoglobinopatiler olarak sınıflandırılırlar.   

Fonksiyonel bir hemoglobin molekülü, dört polipeptid zincirinden oluşan 

tetramerik bir protein yapısıdır; bu zincirler genellikle iki alfa (α) ve iki beta (β) globin 

zincirinden meydana gelir. Alfa zincirleri 16. kromozom üzerinde bulunan HBA1-

HBA2 genleri, beta zinciri ise 11. kromozomda yer alan HBB geni tarafından 

sentezlenir.13 

Yapısal hemoglobinopatiler genellikle HBB geninde meydana gelen nükleotid 

değişimleri sonucunda oluşur. Bu değişiklikler hemoglobinin oksijen taşıma 

kapasitesini, stabilitesini veya çözünürlüğünü etkileyebilir. En iyi bilinen örnek 

OHA’dır. Bu durum HBB genindeki 6. kodonda yer alan glutamik asitin valin ile yer 

değiştirmesi sonucu oluşur ve hemoglobin molekülünde polimerizasyon eğilimine 

neden olur.14 HbC, HbE ve HbD gibi diğer varyantlarda da benzer nokta mutasyonlar 

söz konusudur. 

Talasemiler ise globin zincirlerinden birinin sentezinin azalması veya tamamen 

durması ile karakterizedir. Beta-talasemide, HBB geninde splice-site mutasyonları, 

promotör bölge defektleri ve stop kodon mutasyonları gibi çeşitli mutasyonlar zincir 

sentezini bozar. Bu da hemoglobin yapısında zincir dengesizliğine ve serbest kalan 

zincirlerin hücre içi birikimi ile eritrositlerde hemolize yol açar.15 Alfa-talasemi ise 

genellikle HBA1 ve/veya HBA2 genlerinde oluşan gen delesyonları ile ilişkilidir.  

Otozomal resesif kalıtım modeli nedeniyle heterozigot bireyler genellikle klinik 

olarak sağlıklı olup hastalık belirtisi göstermezler. Ancak her iki ebeveynin taşıyıcı 

olduğu durumlarda, çocukta hastalığın ortaya çıkma riski %25’tir. Bu genetik özellik, 

toplum temelli tarama programlarının yaygınlaştırılmasını, genetik danışmanlık 

hizmetlerinin sunulmasını ve prenatal tanı uygulamalarının önemini ortaya 

koymaktadır. 
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2.3. Hemoglobinopatilerin Tarihçesi 

Hemoglobinopatilerin tarihçesi 1800’lü yıllara dayanmaktadır. 1889 yılında Von 

Jaksch, anemi, dalak büyümesi ve lökositoz bulguları gösteren bir pediatrik olguyu 

“anemia infantum pseudo-leukemia” şeklinde tanımlamıştır. Bu tablonun lösemiden 

bağımsız bir hastalık olduğu anlaşıldığında, söz konusu klinik durum literatüre “Von 

Jaksch anemisi” olarak geçmiştir.¹⁵ 
1910 yılında Herrick orak hücreli anemiyi ilk kez tanımlamıştır. Talasemi terimi 

ise 1932’de Whipple ve Bradford’un yayınlarında yer almıştır. Yunancada “thalassa” 

kelimesi deniz anlamına gelmekte, “thalassaemia” ise deniz anemisi olarak ifade 

edilmektedir.16  

Hastalığın genetik temeli ise ancak 1940’lı yıllardan sonra tam olarak 

aydınlatılabilmiştir. Cooley ve Lee, bu hastalığın otozomal bir genin homozigot 

mutasyonu ile ilişkili olduğunu ortaya koymuş; heterozigot bireylerde ise daha hafif 

hematolojik değişikliklerle seyreden bir tablo izlendiğini bildirmişlerdir.17  

Türkiye’de ise hemoglobinopatiler ile ilişkili çalışmalar 1950’li yıllarda Prof. Dr. 

Muzaffer Aksoy tarafından başlatılmıştır. Ülkemizde ilk talasemi majorlu hasta 1942 

yılında, ilk orak hücreli anemi tanılı hasta ise 1946 yılında tanımlanmıştır.18  

1993 yılında yürürlüğe giren “Kalıtsal Kan Hastalıkları ile Mücadele” yasasının 

ardından Antalya, Antakya, Mersin ve Muğla illerinde talasemi merkezleri kurulmuştur. 

Bu merkezlerde, hastaların tedavi süreçlerinin yanı sıra toplum temelli tarama 

programlarına da ağırlık verilmiştir. Aynı yıl itibari ile evlenmeyi planlayan çiftler için 

talasemi taraması yasal olarak zorunlu hale getirilmiştir. 1985 yılına kadar ülkemizde 

transfüzyona sekonder hemosiderozis yönetimi yetersiz olmakla birlikte bu tarihten 

itibaren demir şelatörlerinin kullanımı yaygınlaşmıştır. Hemoglobin bozuklukları ve 

talasemilerde kemik iliği nakillerinin başlangıcı ülkemizde 1990’lı yıllarda başlamıştır. 

Bu konuda kök hücre naklini ilk başlatan merkezler İstanbul Üniversitesi ve Çukurova 

Üniversitesi, ilk kord kanı kök hücre nakli yapan merkez ise Ankara Üniversitesi’dir.19 
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2.4. Hemoglobinopatilerin Epidemiyolojisi 

Konjenital hastalıklar arasında hemoglobin bozuklukları, küresel ölçekte 

yaygınlığı ve sağlık yükü açısından önemli bir hastalık grubunu oluşturmaktadır. 

DSÖ’ye göre, dünya nüfusunun yaklaşık %5.2'si klinik olarak anlamlı bir 

hemoglobinopati taşıyıcısıdır.20 Her yıl 300.000 ile 400.000 arasında bebek ciddi bir 

hemoglobin bozukluğu ile doğmaktadır ve bu doğumların yaklaşık %90'ı düşük veya 

orta gelirli ülkelerde gerçekleşmektedir.21 

Bölgelere göre dağılıma bakıldığında, OHA özellikle Sahra Altı Afrika’da %10 

ila %40 arasında değişen taşıyıcılık oranlarıyla dikkat çekmektedir.22 Akdeniz 

ülkelerinde (Türkiye, Yunanistan, Kıbrıs, İtalya) en sık görülen hemoglobinopati beta-

talasemidir ve taşıyıcılık oranları bölgelere göre %2 ila %14 arasında değişmektedir. 

Orta Doğu ülkelerinde hem OHA hem de talasemi sık görülmekte olup, akraba 

evliliklerinin yaygınlığı nedeniyle prevalans yüksek seyretmektedir. Güneydoğu 

Asya'da (özellikle Tayland, Vietnam, Laos ve Kamboçya) alfa-talasemi ve HbE 

hastalığı yaygın olup bazı bölgelerde taşıyıcılık oranı %30’a kadar çıkabilmektedir.23 

Kuzey Avrupa, Amerika ve Kanada gibi göç alan ülkelerde ise hemoglobinopatiler esas 

olarak göçmen kökenli bireylerde izlenmektedir.24 

Türkiye, hemoglobinopati açısından orta-yüksek riskli bölgeler arasında yer 

almaktadır. Çavdar ve Arcasoy tarafından yapılan çalışmada sağlıklı Türk toplumunda 

beta-talasemi taşıyıcı sıklığı %2,1 olarak bulunmuştur.25 Bu oran bazı illerde çok daha 

yüksek düzeylere çıkmaktadır. Özellikle Adana, Mersin, Antalya, Hatay, Gaziantep ve 

Şanlıurfa gibi illerde %10'a kadar ulaşabilmektedir. 

Yapısal hemoglobinopatilerden en sık görüleni olan orak hücreli anemi ise 

Türkiye’de daha sınırlı bölgelerde görülmekle birlikte, özellikle Hatay, Mardin, 

Şanlıurfa ve Adana gibi illerde OHA taşıyıcılığı %0.3 ile %13 arasında değişmektedir.26 

Bu bölgelerde yaygın olan akraba evlilikleri, hemoglobinopatilerin görülme sıklığını 

artıran başlıca etkenlerden biridir. 

Türkiye’nin güneyindeki Çukurova Bölgesi’nin en büyük ili olan Adana 

hemoglobinopati sıklığı açısından ilk sıralarda yer almaktadır. Merkezimizin bulunduğu 

Adana ilinde yapılan taramalarda, beta-talasemi sıklığı %13,46; diğer hemoglobinopati 

türlerinin toplam sıklığı ise %6,83 olarak rapor edilmiştir.27 
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Şekil 3. Hemoglobinopatilerin dünya genelindeki dağılımı28
 

 
 
 

2.5. Hemoglobinopatilerin Patofizyolojisi 

2.5.1. Alfa Talasemide Patofizyoloji 

Her bireyde toplam dört adet alfa (α)-globin geni bulunur. Bu genlerden bir ya da 

daha fazlasının inaktivasyonu, klinik tablonun ciddiyetini belirler. Tek gen kaybı 

genellikle asemptomatik bir taşıyıcılık durumu oluştururken; iki genin kaybı hafif 

mikrositer hipokrom anemi ile karakterizedir. Üç gen kaybı, fazla sentezlenen beta (β)-

globin zincirlerinin homotetramer (β₄) oluşturduğu ve Hemoglobin H (HbH) olarak 

bilinen patolojik hemoglobinin baskın olduğu HbH hastalığına yol açar. Dört α-geninin 

kaybı ise, yalnızca γ-zincirlerinden oluşan Hb Bart’s (γ₄) oluşumuna neden olur ve 

hidrops fetalis ile seyreden, intrauterin dönemde genellikle ölümcül seyreden ağır bir 

klinik tabloya yol açar.29  

HbH molekülleri yüksek oksijen afinitesi nedeniyle dokulara yeterli oksijen 

bırakamaz; ayrıca eritrosit içinde çökerek membran yapısını bozar ve hücre yıkımına 

neden olur.30 Hb Bart’s ise fetal yaşamda etkili oksijen transportu sağlayamaz, bu da 

ciddi doku hipoksisi ile sonuçlanır.  
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Alfa talasemide oluşan zincir dengesizliği, beta-talasemide gözlenen aşırı α-zinciri 

toksisitesine kıyasla daha az belirgin olsa da, HbH hastalığında eritroid hücrelerde 

etkisiz eritropoez ve hemolitik süreçler hâkimdir.31 

 
 
 

 

Şekil 4. Alfa talasemi patofizyolojisi 
32

 

 
 
 
2.5.2. Beta Talasemide Patofizyoloji 

Beta-talasemi, β-globin zincir sentezinde azalma (β⁺) veya tamamen kayıp (β⁰)  
ile karakterizedir. α-globin zincir sentezi etkilenmeden devam ettiği için α/β zincir 

oranında dengesizlik meydana gelir. Aşırı miktarda sentezlenen α-zincirleri, eritroid 

prekürsör hücrelerde çözünmeyen kompleksler oluşturur ve hücre içi agregatlar şeklinde 

birikerek toksik etki gösterir.33 Bu agregatlar, hücre içinde oksidatif stresin artmasına, 

reaktif oksijen türlerinin üretimine ve membran hasarına yol açar. Sonuçta, çok sayıda 

eritroid öncül hücre henüz olgunlaşamadan apoptoza uğrar; bu süreç etkisiz eritropoez 

olarak adlandırılır ve hastalığın patofizyolojisinde merkezi rol oynar.34 

Olguların bir kısmında dolaşıma çıkabilen eritrositler ise yapısal olarak 

anormaldir ve özellikle dalakta ekstravasküler hemoliz ile hızla yıkılır. Süregelen 

anemiye karşılık, böbreklerden eritropoietin salınımı artar ve kemik iliğinde eritropoetik 

aktivite belirgin şekilde uyarılır. Bu durum, başta yüz ve kafa kemikleri olmak üzere 

iskelet sisteminde kemik iliği hiperplazisi ve buna bağlı deformitelere neden olabilir. 
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Eritropoezin bu şekilde artması zamanla karaciğer, dalak ve lenf nodları gibi dokularda 

ekstramedüller hematopoez odaklarının ortaya çıkmasına da yol açabilir. 

 
 
 

 

Şekil 5. Beta talasemi patofizyolojisi
35

 

 
 

 

2.5.3.  Yapısal Hemoglobinopatilerde Patofizyoloji 

Meydana geliş sebebi genellikle tek bir nükleotid değişimi sonucu globin 

zincirinde bir aminoasit değişimine yol açan mutasyonlardır. Bu mutasyonlar 

hemoglobinin çözünürlüğünü, oksijen bağlama özelliğini, moleküler stabilitesini ya da 

elektrostatik yükünü etkileyerek klinik açıdan anlamlı sonuçlara neden olabilir.36 Bu 

bozuklukların klinik etkileri mutasyonun yerine, tipine ve hemoglobinin fonksiyonel 

özelliklerine etkisine göre değişir. 

Bu grup içerisinde en iyi bilineni Hemoglobin S (HbS)’tir. HbS, β-globin geninde 

yer alan 6. kodonda meydana gelen nokta mutasyonu sonucu, glutamik asidin yerine 

valinin geçmesiyle oluşur. Bu aminoasit değişikliği, hemoglobin molekülünün üç 

boyutlu yapısını etkileyerek, özellikle oksijen basıncının düşük olduğu durumlarda HbS 

moleküllerinin anormal şekilde polimerize olmasına neden olur. Polimerleşme süreci 

eritrositlerin normal bikonkav şeklini bozarak, onların sert, orak biçimli ve elastikiyetini 
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yitirmiş hücreler hâline gelmesine yol açar. Bu orak hücreler, küçük damarlar içerisinde 

lümeni tıkayarak doku hipoksisine, ağrılı vazooklüzif krizlere ve zamanla geri dönüşsüz 

organ hasarlarına neden olur.37 

Bunun dışında HbE, HbD-Punjab, HbO-Arab, Hb Lepore gibi hemoglobin 

varyantları örnek verilebilir. Bu varyantların çoğu sessiz seyrederken, bazıları başka 

hemoglobinopati genleriyle birlikte taşındığında klinik olarak anlamlı olabilir.38 

 
 
 

 

Şekil 6. OHA patofizyolojisi
39

 

 
 
 
2.6. Hemoglobinopatilerin Klinik Özellikleri 

2.6.1 Alfa Ve Beta Talasemide Klinik Özellikler 

Talasemiler etkilenen zincirin tipine göre alfa-talasemi ve beta-talasemi olmak 

üzere iki ana gruba ayrılır. Her iki talasemi tipi de klinik olarak asemptomatik 

taşıyıcılıktan ağır transfüzyon bağımlı formlara kadar geniş bir spektrumda seyreder. 

İnsanlarda dört α-globin geni bulunur. Alfa-talasemi, α-globin zincirlerinin delesyonu 

ile meydana gelmektedir.  Delesyon sayısına göre klinik tablo değişir.  
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Sessiz Taşıyıcı (−α/αα): Tek α geninde delesyon olan bu bireyler genellikle 

tamamen asemptomatiktir ve hematolojik olarak normal bulgular sergiler. Tanı ancak 

DNA analizleri gibi moleküler yöntemlerle konabilir. Klinik önemi taşıyıcılık riskinin 

belirlenmesinde ortaya çıkar.40 

Alfa-Talasemi Taşıyıcısı (−α/−α veya −−/αα): İki α-geninin eksik olduğu bu 

formda hafif düzeyde mikrositik ve hipokromik anemi mevcuttur. Ancak hemoglobin 

elektroforezinde HbA2 ve HbF düzeyleri normaldir, bu da beta-talasemi minörden 

ayırımı zorlaştırabilir. Hastalar genellikle asemptomatiktir. Evlilik öncesi taramalarda 

önemlidir.41 

HbH Hastalığı (−−/−α): Üç α-geninin eksikliğiyle ortaya çıkan HbH hastalığında, 

dengeyi sağlamak adına β-globin zincirleri kendi aralarında tetramer oluşturur ve HbH 

adı verilen anormal hemoglobin meydana gelir. HbH stabil değildir, kolayca denatüre 

olur ve eritrositlerde oksidatif strese neden olur. Hafif-orta dereceli hemolitik anemi, 

splenomegali, ikter ve taşikardi gibi semptomlar izlenir. Bazı olgularda enfeksiyon ya 

da stresle tetiklenen aplastik krizler görülebilir. Transfüzyon gereksinimi değişkendir.42 

Hb Bart’s Hidrops Fetalis (−−/−−): Tüm α-genlerin eksikliği sonucu, fetüste 

yalnızca γ-globin zincirleri mevcuttur ve bunlar Hb Bart’s tetramerlerini oluşturur. Bu 

moleküller oksijene yüksek afinitelidir, ancak dokuya oksijen salınımı yapamazlar. 

Sonuç olarak, şiddetli intrauterin anemi, kalp yetmezliği, hidrops fetalis ve çoğunlukla 

intrauterin ölüm meydana gelir. Bu tablo, prenatal tanı açısından kritik öneme sahiptir. 

Gebelik öncesi ve prenatal genetik danışmanlık, Hb Bart’s sendromunun önlenmesinde 

anahtar rol oynar.43  

Beta-talasemi, β-globin genindeki mutasyonlar nedeniyle β-zincir sentezinin 

azalması (β⁺) ya da tamamen kaybı (β⁰) ile karakterizedir. Bu dengesizlik, α/β zincir 

oranında bozulmaya, serbest α-zincir birikimine ve sonuçta eritrosit öncüllerinde 

toksisiteye neden olur. Klinik seyir, mutasyonun tipi ve allel kombinasyonuna göre 

belirlenir. 

Beta-Talasemi Taşıyıcılığı (Minör, Heterozigot β⁺/β veya β⁰/β): Bu form, 

genellikle asemptomatik olup, çoğunlukla rutin hematolojik taramalarda veya prenatal 

danışmanlık sırasında tanı alır. Hastalarda hafif mikrositik, hipokromik anemi 

saptanabilir. Hemoglobin elektroforezinde HbA2 düzeyinde artış (> %3,5) tipiktir. 
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Klinik olarak müdahale gerektirmez; ancak taşıyıcılık nedeniyle eşlerin genetik 

analizleri önemlidir.44 

Talasemi İntermedia (β⁺/β⁺, β⁰/β⁺ veya β⁰/β): Bu formda hastalar klinik olarak 

heterojen bir tablo sergiler. Genellikle çocukluk çağında anemi, halsizlik, büyüme 

geriliği gibi semptomlarla tanı alırlar. Transfüzyona bağımlılık yoktur ancak bazı 

durumlarda (infeksiyon, gebelik, cerrahi) epizodik transfüzyon gerekebilir. Uzun 

vadede demir yüklenmesi, hem transfüzyon hem de artmış intestinal demir emilimi ile 

ortaya çıkabilir. Ayrıca bu hastalarda splenomegali, ekstramedüller hematopoez ve 

kemik deformiteleri gibi bulgular da görülebilir.45 

Beta-Talasemi Majör (Cooley Anemisi, β⁰/β⁰ veya ağır β⁺ kombinasyonları): En 

ağır klinik formdur. Semptomlar arasında huzursuzluk, iştahsızlık, solukluk, büyüme 

geriliği ve sık enfeksiyonlar yer alır. Tedavi edilmediği takdirde yaşamla bağdaşmaz. 

Düzenli transfüzyon tedavisi, demir şelasyonu, büyüme ve endokrin fonksiyon takibi bu 

hastalarda yaşam süresini ve kalitesini belirleyen temel unsurlar arasında yer 

almaktadır. Uzun dönem izlemde, kardiyak yetmezlik, karaciğer fibrozisi, endokrin 

bozukluklar ve osteoporoz gibi demir birikimine bağlı komplikasyonların gelişme riski 

yüksektir. Bu nedenle multidisipliner yaklaşım ve düzenli izlem büyük önem 

taşımaktadır.46 

 

 

2.6.2. Yapısal Hemoglobinopatilerde Klinik Özellikler 

Yapısal hemoglobinopatilerde klinik tablo ilgili mutasyonun türüne, hemoglobinin 

stabilitesine ve oksijen taşıma kapasitesine etkisine bağlı olarak farklılık 

göstermektedir. En sık görülen form OHA’dir. 

OHA, HbS'nin deoksijenasyon koşullarında polimerize olması ve eritrositlerin 

orak şeklini alarak deformasyona uğraması ile karakterizedir.47 Bu durum, eritrositlerin 

frajilitesini artırarak ortalama yaşam sürelerini azaltmakta ve kronik hemolitik anemiye 

neden olmaktadır; hastalarda halsizlik, solukluk ve sarılık gibi tipik anemi bulguları 

gözlenir.48 Orak hücrelerin mikrovasküler yapılarda birikmesi, doku perfüzyonunu 

bozarak şiddetli ağrılı krizlere (vazooklüzif kriz) neden olmaktadır ve bu durum 

hastalığın en sık görülen ve ayırt edici semptomudur.49 Akut göğüs sendromu ise göğüs 

ağrısı, ateş, solunum sıkıntısı ve radyolojik olarak yeni infiltrasyonlarla kendini 
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gösteren, yaşamı tehdit edebilen bir komplikasyondur. Genellikle alt solunum yolu 

enfeksiyonları, kemik iliği infarktüsleri veya yağ embolisi gibi tetikleyici faktörler 

sonrası gelişmekte olup acil müdahale gerektiren bir tablodur.50 

Özellikle çocukluk çağında, hastaların önemli bir kısmında iskemik inmeler ve 

sessiz serebral enfarktlar gelişmekte olup bu durum kognitif bozukluklara neden 

olabilir.51 Dalakta tekrarlayan infarktlar sonucunda fonksiyonel aspleni gelişir ve bu 

durum pnömokok, meningokok gibi kapsüllü mikroorganizmalara karşı artmış 

duyarlılık nedeniyle ciddi enfeksiyonlara zemin hazırlar.52   

Uzun dönem takiplerde, böbrek (proteinüri, yetmezlik), karaciğer (kolestaz, safra 

taşı), kardiyovasküler sistem (kardiyak hipertrofi ve disfonksiyon), göz (retinopati) ve 

iskelet sistemi (avasküler nekroz, osteomiyelit) dahil olmak üzere çok sayıda organ 

sisteminde kronik komplikasyonlara sıkça rastlanmaktadır.53                  

 

 

2.7. Hemoglobinopatilerin Tanı Yöntemleri 

Tanı klinik bulgular, hematolojik parametreler ve ileri laboratuvar testlerinin 

birlikte değerlendirilmesi ile konur. Tanı süreci genellikle tam kan sayımı ve periferik 

yayma ile başlar; burada mikrositoz, hipokromi, anizositoz ve hedef hücreler gibi 

bulgular saptanabilir. Hemoglobin elektroforezi, yapısal hemoglobin varyantlarını ve 

HbA2, HbF düzeylerini ayırt etmede temel yöntemdir.54 Günümüzde yüksek 

performanslı sıvı kromatografisi (HPLC) ve kapiller elektroforez, daha yüksek 

duyarlılık ve özgüllük sağladığı için yaygın şekilde kullanılmaktadır. Kesin tanı ve 

prenatal taramalar için DNA analizleri gereklidir; bu testler hem yapısal hem de sentez 

bozukluklarını saptamada kullanılabilir.55 

 
 
 

 
Şekil 7. Periferik yayma örnekleri 

1.Talasemi minör periferik yayması 2.Talasemi intermedia periferik yayması 3.Talasemi majör periferik 
yayması56 
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2.8.  Hemoglobinopatilerin Tedavi Seçenekleri 

Hemoglobinopatilerin tedavi yaklaşımı, hastalığın tipine, klinik şiddetine ve 

komplikasyon varlığına göre bireyselleştirilmelidir.  

TBT hastalarında tedavinin temelini düzenli eritrosit transfüzyonları ve sekonder 

demir yüklenmesini önlemeye yönelik şelasyon tedavisi oluşturur.57 Şelasyon için 

deferoksamin (DFO), deferasiroks (DFX) ve deferipron (DFP) gibi ajanlar 

kullanılmakta olup,  bu ilaçlar karaciğer, kalp ve endokrin organlardaki demir birikimini 

azaltarak yaşam süresini uzatmaktadır.58 Transfüzyona bağımlı olmayan olgularda ise 

destekleyici tedavi ve demir birikimi izlemi ön plandadır.  

Orak hücreli anemide ağrılı krizlerin önlenmesi ve organ hasarının azaltılması 

amacıyla hidroksiüre yaygın olarak kullanılmakta; bu ajan HbF düzeylerini artırarak 

HbS polimerizasyonunu azaltmaktadır.59 Ağır formlarda eritrosit transfüzyonları, 

antibiyotik profilaksisi, ağrı yönetimi ve akut komplikasyonların tedavisi temel 

yaklaşımlardır. Her iki hastalık grubunda da uygun adaylarda allojenik hematopoetik 

kök hücre nakli, küratif tek tedavi seçeneği olup, özellikle çocukluk çağında başarı 

oranı yüksektir.60 

 
 
 

Özellikler Deferoksamin Deferipron Deferasiroks 

Şelatör: demir 
kompleks 

Hekzadantate (1:1) Bidentate (3:1) Tridentate (2:1) 

Molekül ağırlığı, 
hidro/lipofilik 

559,hidrodilik 139, lipofilik 373, lipofilik 

Doz 20-60 mg/kg/gün 75-100 mg/kg/gün 10-40 mg/kg/gün 

Uygulama şekli s, c., i. v. 8-12 saat 
inf. 5-7 gün/hafta 

Oral, 3 dozda Oral, tek dozda 

Yarılanma ömrü 20-30 dakika 2-3 saat 8-16 saat 
Atılımı Idrar, dışkı Idrar Dışkı 

KC demirini 
uzaklaştırma 

Evet (113) 
Daka az etkin 

(114) 
Evet (97) 

Labil hücre havuzuna 
giriş 

Gecikir (115) 
Hızlı penetrasyon 
ve bağlanma (116) 

(117) 

Hızlı penetrasyon ve 
bağlanma  (117) 

(104) 

Kardiyak demiri 
uzaklaştırma 

Hergün, uzamış (24 
saat) infuzyon (97) 

(118) 

Standart DFO’dan 
üstün (104) 

DFO’dan üstün olma 
eğilimi (119) 

 

Şekil 8. Demir şelatörlerinin özellikleri61
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2.9.  Hemoglobinopatilerde Görülen Komplikasyonlar 

Hemoglobinopatiler, yalnızca hematolojik bir bozukluk olmanın ötesinde, uzun 

vadede çoklu organ sistemlerini etkileyebilen ciddi komplikasyonlarla seyreden kalıtsal 

hastalıklardır.  

Beta-talasemi major olgularında, hastalığın temel tedavi yaklaşımını oluşturan 

kronik eritrosit transfüzyonları zamanla organizmada aşırı demir birikimine yol 

açmaktadır. Vücutta biriken serbest demir, başta kalp, karaciğer ve endokrin sistem 

olmak üzere birçok organ ve dokuda toksik etki göstererek çeşitli komplikasyonlara 

neden olur. Bu durumun klinik yansımaları arasında kardiyomiyopati, kalp yetmezliği, 

karaciğer fibrozisi ve siroz gibi hayati organ hasarları ile birlikte; hipogonadizm, 

diyabetes mellitus, hipotiroidizm ve büyüme geriliği gibi endokrin disfonksiyonlar yer 

almaktadır. Transfüzyonla ilişkili demir yükünün zamanında tespiti ve uygun şelasyon 

tedavisi ile bu komplikasyonların sıklığı ve şiddeti azaltılabilir.62 

OHA ise, özellikle tekrarlayan vazooklüzif krizler, akut göğüs sendromu, inme, 

pulmoner hipertansiyon, retinopati ve renal disfonksiyon gibi komplikasyonlarla 

ilişkilidir.  Dalakta tekrarlayan enfarktlar sonucunda oluşan fonksiyonel aspleni, 

kapsüllü mikroorganizmalara karşı savunmayı zayıflatarak ciddi enfeksiyonlara zemin 

hazırlar. Ayrıca her iki hasta grubunda da kemik değişiklikleri, osteoporoz, büyüme 

geriliği ve psikososyal sorunlar sıkça bildirilmiştir.63 

Bu komplikasyonlar yalnızca hastalığa bağlı morbiditeyi artırmakla sınırlı kalmaz, 

aynı zamanda bireylerin yaşam kalitesi üzerinde de önemli ölçüde olumsuz etki yaratır. 

 
 
2.10. Yaşam Kalitesi Kavramı 

2.10.1.  Yaşam Kalitesi Tanımı 

Yaşam kalitesi, bireyin fiziksel, psikolojik, sosyal ve çevresel durumunu; kendi 

hedefleri, beklentileri, standartları ve ilgileri doğrultusunda algılayış biçimi olarak 

tanımlanır. Bu kavram, yalnızca hastalık yokluğunu değil, bireyin genel iyilik hâlini de 

kapsar ve öznel değerlendirmeye dayanır.64 DSÖ, yaşam kalitesini, bireylerin kendi 
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yaşamlarının içinde bulundukları kültür ve değerler sistemi bağlamında, amaçları, 

beklentileri, standartları ve ilgilerine göre algılayış biçimi olarak tanımlamaktadır.65 

 
 
2.10.2.  Kronik Hastalıklarda Yaşam Kalitesi 

Kronik hastalıklar, yalnızca fizyolojik düzeyde değil; psikolojik, sosyal ve 

ekonomik alanlarda da bireylerin yaşamını etkileyerek yaşam kalitesinde anlamlı bir 

düşüşe neden olurlar. Süreğen semptomlarla yaşamak, medikal tedavilere bağımlılık, 

sağlık kurumlarıyla sık temas hâlinde olmak ve toplumsal katılımda kısıtlanma gibi 

etkenler, bireylerin hem işlevselliğini hem de sağlık algısını olumsuz yönde etkiler.66 

Özellikle çocukluk veya ergenlik döneminde başlayan kronik hastalıklar, bireyin 

eğitim, sosyal gelişim ve psikolojik dayanıklılığı üzerinde kalıcı etkiler bırakabilir.67 

Tedaviye uyum zorunluluğu, tekrarlayan hastaneye yatışlar, fiziksel semptomların 

kontrolsüzlüğü ve hastalığın öngörülemez seyri, depresyon, anksiyete ve sosyal 

izolasyon gibi psikiyatrik sorunlarla da ilişkilendirilmiştir.68 Bu nedenle, kronik 

hastalıklarda yaşam kalitesi değerlendirmeleri, yalnızca klinik parametrelere değil; 

bireyin yaşamının tüm yönlerine ışık tutarak sağlık hizmetlerinin etkinliğini ve birey 

merkezli bakım kalitesini artırmada temel araçlardan biri olarak kabul edilmektedir.69 

 
 
2.10.3. Hemoglobinopatilerde Yaşam Kalitesini Etkileyen Faktörler 

Hemoglobinopatilerde yaşam kalitesi, yalnızca genetik ve hematolojik 

anormalliklerle sınırlı kalmayıp; hastalığın klinik seyri, uygulanan tedavi protokolleri, 

gelişen komplikasyonlar ve bireyin sosyal çevresi gibi birçok faktörün etkileşimiyle 

şekillenmektedir. Özellikle transfüzyon ihtiyacı olan ve sürekli tıbbi izlem gerektiren 

hastalarda, hastaneye sık başvuru ve tedaviye bağımlılık, günlük yaşam aktivitelerinde 

ciddi kısıtlamalara yol açmakta; bu durum fiziksel performansın yanı sıra sosyal 

işlevselliği de olumsuz yönde etkilemektedir.  

Demir yükü artışı sonucu gelişen endokrin disfonksiyonlar, büyüme geriliği ve 

yorgunluk gibi kronik semptomlar hem fiziksel hem psikolojik iyilik hâlini 

bozabilmektedir.70 OHA özelinde, tekrarlayan vazooklüzif ağrılı krizler, bireyin hem 

acil sağlık hizmeti ihtiyacını artırmakta hem de anksiyete, depresyon ve ağrıya bağlı 
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uyku bozuklukları gibi psikososyal sorunları tetiklemektedir.71 Bunun yanında, 

hastalığa dair bilgi eksikliği, düşük sosyoekonomik düzey ve yetersiz sosyal destek gibi 

çevresel faktörler de yaşam kalitesi üzerinde belirleyici rol oynamaktadır.72 Tüm bu 

etkenler değerlendirildiğinde, hemoglobinopati hastalarının yaşam kalitesini yükseltmek 

adına yalnızca biyolojik değil, psikososyal müdahaleleri de kapsayan bütüncül 

yaklaşımların geliştirilmesi büyük önem arz etmektedir. 

 
 
2.10.4.  Yaşam Kalitesinin Değerlendirilmesinde Ölçeklerin Önemi 

Kronik hastalıklarda yaşam kalitesinin değerlendirilmesi, yalnızca semptomların 

şiddetini değil; bireyin sağlık algısını, işlevselliğini ve psikososyal durumunu da 

yansıtması açısından büyük önem taşımaktadır. Bu kapsamda geliştirilen Kısa Form 

Sağlık Anketi (Short Form-36, SF-36), hem genel popülasyonda hem de çeşitli hastalık 

gruplarında yaşam kalitesini ölçmek için yaygın şekilde kullanılan, güvenilir ve geçerli 

bir araçtır. SF-36; fiziksel fonksiyon, fiziksel rol güçlüğü, emosyonel rol güçlüğü, 

sosyal işlevsellik, enerji/vitalite/canlılık, genel sağlık algısı, ruhsal sağlık ve ağrı olmak 

üzere sekiz alt boyuttan oluşmakta ve bireyin hem fiziksel hem de mental sağlığını çok 

boyutlu bir şekilde değerlendirmektedir.73  

Transfüzyon Bağımlı Yaşam Kalitesi Ölçeği (Transfusion-dependent Quality of 

Life Questionnaire, TranQol), transfüzyon bağımlı talasemi hastaları için geliştirilmiş, 

hastalığa özgü bir yaşam kalitesi değerlendirme aracıdır. TranQol, fiziksel sağlık, 

okul/iş yaşamı, aile ilişkileri ve duygusal durum gibi başlıklarla, tedavi yükünü ve 

sosyal etkilerini ölçmede daha duyarlıdır.74 Bu iki ölçek, birlikte kullanıldığında hem 

genel yaşam kalitesi düzeyini, hem de hastalığa özel etkileri ayrıntılı biçimde ortaya 

koymakta ve birey merkezli tedavi planlamasında önemli bir rehber görevi 

görmektedir.75  

Özellikle hemoglobinopatiler gibi yaşam boyu devam eden ve tedavi yükü yüksek 

hastalıklarda, bu tür yapılandırılmış ölçme araçlarının kullanımı, hem klinik takibi 

yönlendirmekte hem de sağlık politikalarının şekillendirilmesine katkı sunmaktadır.76 
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3. MATERYAL ve METOD 

3.1. Araştırmanın Yeri ve Zamanı 

Bu çalışma, Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi Balcalı Hastanesi Sağlık 

Uygulama ve Araştırma Merkezi’nde yürütülmüş ve prospektif bir araştırma olarak 

planlanmıştır. Araştırma süreci, Eylül 2024 ile Eylül 2025 tarihleri arasında 

gerçekleştirilmiştir. 

 
 
3.2. Araştırmanın Evreni ve Örneklemi 

Araştırmanın evrenini, çalışma süresi boyunca Çukurova Üniversitesi Tıp 

Fakültesi Balcalı Hastanesi Erişkin Hematoloji Polikliniği’ne başvuran ve 

hemoglobinopati tanısı almış erişkin hastalar oluşturmaktadır. Bu evrenden, belirlenen 

dahil edilme kriterlerine uyan ve çalışmaya katılmayı gönüllü olarak kabul eden bireyler 

örneklemi oluşturmuştur. 

 
 
3.3. Etik Kurul Onayı ve Etik İlkeler 

Araştırmanın yürütülmesi için Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi Etik 

Kurulu’ndan 04.10.2024 tarihli ve 148/39 sayılı karar ile etik onay alınmıştır. Araştırma 

sürecinde, insanlara yönelik çalışmalarla ilgili etik ilkelere uyulmuş olup, 1975 Helsinki 

Bildirgesi ve sonraki güncellemeleri doğrultusunda hareket edilmiştir. Tüm 

katılımcılardan, yazılı onam formu alınarak gönüllülük esasına göre çalışmaya dahil 

edilmiştir.   
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3.4. Çalışmaya Dahil Edilme ve Dışlanma Kriterleri 

Çalışmaya dahil edilme kriterleri aşağıdaki şekilde belirlenmiştir: 
 18 yaş ve üzerinde olmak, 

 Anket formunu anlayıp yanıtlayabilecek düzeyde bilişsel yeterliliğe sahip olmak, 

 Çalışmaya katılmayı kabul etmek ve yazılı bilgilendirilmiş onam formunu 

imzalamış olmak, 

 Moleküler analiz ve/veya hemoglobin elektroforezi ile tanısı doğrulanmış 

hemoglobinopati tanısına sahip olmak, 

 En az 6 aydır Çukurova Üniversitesi Erişkin Hematoloji Polikliniği’nde 

izleniyor olmak, 

 Son 12 ay içinde düzenli transfüzyon tedavisi almış olmak. 

Çalışmadan dışlanma kriterleri aşağıdaki şekilde belirlenmiştir: 

 18 yaşın altında olmak, 

 Tanısı transfüzyon gerektirmeyen talasemi intermedia veya taşıyıcılık (minör 

formlar) olması, 

 Çalışmaya katılmayı kabul etmemek, 

 Fiziksel veya bilişsel nedenlerle anket sorularını yanıtlayamayacak durumda 

olmak ya da bilinen bir psikiyatrik hastalık tanısına sahip olmak, 

 Anket formunu eksik doldurmak. 

 
 

3.5. Veri Elde Etme Yöntemleri 

Veriler, yüz yüze görüşmeyi takiben katılımcıların formu kendi başlarına 

okuyarak yanıtlamaları yoluyla toplanmıştır. Okuryazarlık sorunu olan bireylerde ise 

sorular araştırmacı tarafından okunmuş ve verilen yanıtlar not edilmiştir.  

Çalışmaya katılan tüm bireylere, araştırmanın amacı, kapsamı, uygulanacak 

yöntemler ve gönüllü katılım esasları hakkında detaylı bilgilendirme yapılmıştır. 

Katılımcıların herhangi bir baskı altında kalmadan, tamamen özgür iradeleriyle 

çalışmaya katılmayı kabul ettiklerine dair yazılı onamları alınmıştır.  
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Veri toplama formu; katılımcıların demografik bilgileri, hastalıkla ilişkili klinik 

verileri, laboratuvar bulguları, komplikasyon varlığı ile SF-36 ve TranQol anketlerinden 

oluşacak şekilde yapılandırılmıştır. 

 
 
3.5.1. Demografik, Klinik ve Laboratuvar Verilerin Toplanması 

Katılımcılara ait demografik veriler yaş, cinsiyet, boy, kilo, vücut kitle indeksi 

(VKİ), eğitim durumu, medeni durum, çalışma durumu gibi değişkenleri içermekteydi. 

Bu veriler yüz yüze görüşme sırasında doldurulan anket formu aracılığıyla elde 

edilmiştir. VKİ, kilogram cinsinden vücut ağırlığının, metre cinsinden boy uzunluğunun 

karesine bölünmesi ile hesaplanmıştır. DSÖ’nün sınıflandırmasına göre VKİ < 18,5: 

Zayıf,  VKİ 18,5–24,9: Normal kilolu, VKİ 25,0–29,9: Kilolu, VKİ ≥ 30,0: Obez 

olarak tanımlanmaktadır. Ancak çalışmamızda, “fazla kilolu” ve “obez” bireylerin 

sayıca az olması nedeniyle bu iki grup birleştirilmiş ve analizlerde “kilolu” başlığı 

altında değerlendirilmiştir. 

Hastalığa özgü klinik bilgiler (transfüzyon sıklığı, kullanılan şelasyon tedavisi ve 

düzenli ilaç kullanımı) hasta beyanları ile birlikte poliklinik dosyaları ve hastanemizde 

rutin hasta takibi için kullanılmakta olan bilgi yönetim sistemi üzerinden doğrulanarak 

kaydedilmiştir. 

Laboratuvar bulguları; hemogram, ferritin, vitamin B12, folik asit, eritrosit 

sedimentasyon hızı (ESH), C-reaktif protein (CRP), D vitamini düzeyleri ve 

biyokimyasal test sonuçlarını içerecek şekilde kaydedilmiştir. Bu veriler, anket 

uygulama tarihinden en fazla altı ay öncesine ait olacak şekilde hastane elektronik kayıt 

sisteminden retrospektif olarak temin edilmiştir.  

 
 
3.5.2. Komplikasyonlarla İlgili Veri Toplanması 

Bu çalışmada, transfüzyon bağımlı hemoglobinopati tanılı hastalarda 

komplikasyonların varlığı, Thalassaemia International Federation (TIF) tarafından 

2025 yılında yayımlanan “Guidelines for the Management of Transfusion-Dependent 

Thalassaemia (TDT)” kılavuzundaki izlem önerileri doğrultusunda sistematik olarak 

değerlendirilmiştir.77 Komplikasyonların belirlenmesinde hasta beyanları, Çukurova 
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Üniversitesi Hastanesi’nde kullanılan hastane bilgi yönetim sistemi kayıtları, poliklinik 

izlem notları, laboratuvar bulguları ve mevcut görüntüleme raporları esas alınmıştır. 

Her sistem için değerlendirme aşağıdaki şekilde yapılmıştır; 

Kardiyak Sistem Komplikasyonları: 

1. Kardiyak demir birikimi: Kardiyak demir yükünün değerlendirilmesi, kalp T2* 

manyetik rezonans görüntüleme (T2* kardiyak MRG) sonuçları temel alınarak 

yapılmıştır.  

2. Kalp yetmezliği: Ekokardiyografi raporları değerlendirilmiştir. Ayrıca, 

poliklinik dosyalarında kalp yetmezliği tanısı yer alan hastalar da bu gruba dahil 

edilmiştir. 

3. Aritmi: Hastane kayıtlarında veya izlem notlarında aritmi tanısı bulunan ya da 

EKG/ritim holter değerlendirmesinde ritim bozukluğu tespit edilen bireyler aritmi 

grubuna alınmıştır. 

Hepatik Sistem Komplikasyonları: 

1. Karaciğer demir birikimi: Hepatik demir yükü, T2* karaciğer MRG raporları 

temel alınarak değerlendirilmiştir. Normalin altında T2* değeri veya raporda 

“karaciğerde artmış demir birikimi” ifadesi yer alan olgular bu gruba dahil edilmiştir. 

2. Kronik karaciğer hastalığı (KKH): Karaciğer enzimlerinde (AST, ALT) 

tekrarlayan yüksek değerler, kronik karaciğer hastalığı ile uyumlu görüntüleme 

bulguları veya HBV/HCV pozitifliği varlığı durumunda KKH olduğu kabul edilmiştir.  

 Endokrin Sistem Komplikasyonları: 

1. Hipogonadizm: Östrojen/testosteron düşüklüğü ve/veya FSH/LH düzeylerinde 

bozukluklar esas alınmıştır. Ek olarak, poliklinik notlarında tanı yer alması veya tedavi 

başlanmış olması da değerlendirmeye alınmıştır. 

2. Hipotiroidi: TSH yüksekliği ve/veya düşük serbest T4 düzeyleri ile birlikte 

dosya kayıtlarında hipotiroidi tanısı olan hastalar bu grupta değerlendirilmiştir. 

3. Diabetes mellitus: Açlık plazma glukoz düzeyinde ≥126 mg/dL, HbA1c 

düzeyinde ≥6.5% veya dosyada yer alan diyabet tanısı esas alınarak değerlendirme 

yapılmıştır. 

4. Hipoparatiroidi: Düşük serum kalsiyum ve/veya yüksek fosfor düzeyleri ile 

birlikte parathormon düşüklüğü olması kriter olarak kullanılmıştır. 

  



23 

Kemik-Metabolik Sistem Komplikasyonları: 

1. Osteopeni / Osteoporoz: Dual enerji X-ray absorbsiyometri (DEXA) ölçüm 

sonuçlarında Z-skoru ≤ -2.0 olan bireylerde osteopeni/osteoporoz varlığı kabul 

edilmiştir.  

2. D vitamini eksikliği: 25(OH) D düzeyinin <20 ng/mL olması durumunda D 

vitamini eksikliği varlığı kabul edilmiştir. 

Her bir komplikasyon ‘’var/yok’’ şeklinde ikili değişken olarak kaydedilmiştir. 

Spesifik komplikasyonların (osteoporoz, kardiyak demir birikimi, hepatik demir 

birikimi) değerlendirilmesinde, yalnızca tanısal görüntüleme yöntemi (ör. DEXA, T2* 

MRG) uygulanmış bireyler analiz kapsamına alınmıştır. İlgili görüntüleme yöntemi 

uygulanmamış bireyler, o komplikasyon için değerlendirme dışı bırakılmıştır ve bu 

bireyler ilgili değişkenlerde “veri yok” (eksik veri) olarak kodlanmıştır. 

 
 
3.5.3.  Çalışmada Kullanılan Anket Formları ve Değerlendirme Araçları 

Çalışmada hastaların yaşam kalitelerinin değerlendirilmesi için iki farklı anket 

formu kullanılmış olup bunlar sırası ile; 

-SF-36 sağlık ölçeği (short form health survey) versiyon 2 

-TranQoL (Transfusion-dependent QoL) questionnaire idi. 

SF-36, bireyin fiziksel, sosyal ve ruhsal sağlık durumunu çok boyutlu olarak 

değerlendiren toplam 36 maddeden oluşan bir ölçektir.  Sağlıkla ilişkili yaşam kalitesini 

değerlendirmek amacıyla ilk kez Ware ve arkadaşları tarafından 1987 yılında 

geliştirilmiş olan bu ölçek, günümüzde sağlık hizmetleri araştırmalarında en yaygın 

kullanılan ve en bilinen ölçüm araçlarından biri olarak kabul edilmektedir.78 Ölçeğin 

ikinci versiyonu, 1996 yılında Ware ve arkadaşları tarafından geliştirilmiş olup 

ülkemizde geçerlilik ve güvenilirlik çalışması 1999 yılında Koçyiğit ve arkadaşları 

tarafından yapılmıştır.79 Anket, sekiz temel alt boyuttan oluşmaktadır: fiziksel 

işlevsellik, fiziksel rol güçlüğü, ağrı, genel sağlık algısı, enerji/vitalite/canlılık, sosyal 

işlevsellik, duygusal rol güçlüğü ve ruhsal sağlık. Bu alt boyutlardan elde edilen her bir 

skor 0 ile 100 arasında değişmektedir; yüksek puanlar daha iyi bir sağlık durumunu ve 

yaşam kalitesini yansıtmaktadır. 
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TranQoL anketi; düzenli kan transfüzyonuna bağımlı talasemi hastalarında yaşam 

kalitesini değerlendirmeye yönelik geliştirilmiştir. Bu hasta grubunun özgün fiziksel ve 

psikososyal ihtiyaçlarını dikkate alarak oluşturulmuş, hastalığa özgü bir ölçme aracıdır. 

Ölçeğin orijinal versiyonu, Kanada ve Amerika Birleşik Devletleri’nde toplam altı 

merkezde yürütülen kapsamlı bir çalışmada, 12 yaş ve üzeri çocuklar ile yetişkin 

hastalar için geliştirilmiş ve toplam 28 maddeden oluşmuştur. Geliştirici ekip, ölçeğin 

dört ana alanı kapsamasını sağlamıştır: fiziksel sağlık, duygusal işlevsellik, sosyal 

katılım ve okul/iş yaşamı. Her bir madde, 5’li Likert tipi bir ölçek (0: hiçbir zaman – 4: 

her zaman) üzerinden değerlendirilmekte olup toplam puan 0 ile 100 arasında 

değişmektedir; yüksek puanlar daha iyi yaşam kalitesi anlamına gelmektedir.80 Bu 

çalışmada kullanılan 36 maddelik versiyon, TranQol’un özgün yapısını korumakla 

birlikte, uygulanan yaş grubunun genişliği ve klinik ihtiyaçlar doğrultusunda ölçeğe 

eklenen maddeleri de kapsamaktadır. TranQol ölçeğinin kullanımı için gerekli izin, 

ölçeğin lisans sahibi kuruluş olan MAPi Research Trust ile yazışmalar sonucunda 

alınmıştır ve çalışmada bu kuruluştan alınan Türkçe versiyon kullanılmıştır.  

 
 
3.6. Katılımcı Gruplarına Uygulanan Veri Alanlarının Dağılımı 

TBT grubu, çalışmanın tüm veri alanlarına dahil edilmiş olup kontrol grubu, 

yalnızca demografik veriler ve SF-36 yaşam kalitesi ölçeği ile değerlendirilmiştir. OHA 

tanılı bireyler, örneklem sayısının sınırlı olması ve klinik özellikler açısından 

heterojenlik göstermeleri nedeniyle karşılaştırmalı analizlere dahil edilmemiş, yalnızca 

tanımlayıcı istatistiklerle değerlendirilmiştir. Karşılaştırmalı analizler yalnızca TBT 

grubu ile kontrol grubu arasında gerçekleştirilmiştir.  SF-36 anketi tüm 

katılımcılara uygulanmıştır. TranQol, talasemiye özgü yaşam deneyimlerini 

değerlendirmek üzere tasarlandığından, yalnızca TBT grubuna uygulanmıştır.  
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3.7. İstatistiksel Değerlendirme 

Verilerin istatistiksel analizleri, Statistical Package for the Social Sciences (SPSS) 

sürüm 25.0 yazılımı kullanılarak gerçekleştirilmiştir. Kategorik değişkenler frekans (n) 

ve yüzde (%) değerleriyle; sürekli değişkenler ise ortalama, standart sapma, medyan, 

minimum ve maksimum değerleriyle tanımlanmıştır. Kategorik değişkenler arasındaki 

farkların değerlendirilmesinde Ki-kare testi uygulanmıştır. 

Sürekli değişkenlerin dağılım özelliklerini incelemek amacıyla Shapiro–Wilk testi 

kullanılmıştır. Normal dağılım göstermeyen verilerde ikili grup karşılaştırmaları için 

Mann–Whitney U testi, ikiden fazla grubu içeren karşılaştırmalarda ise Kruskal–Wallis 

testi tercih edilmiştir. Kruskal–Wallis testinde anlamlı fark saptanması durumunda, grup 

içi farkların belirlenmesi için Post Hoc Bonferroni analizler gerçekleştirilmiştir. 

Sürekli değişkenler arasındaki ilişki düzeyleri, dağılım özelliklerine bağlı olarak 

Spearman’s rho korelasyon katsayısı ile değerlendirilmiş ve tüm istatistiksel testlerde 

p<0,05 değeri anlamlılık sınırı olarak kabul edilmiştir. 
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4. BULGULAR 

Çalışmaya 50 kişilik transfüzyon bağımlı talasemi (TBT) tanılı hasta, 7 kişilik 

transfüzyon bağımlı orak hücreli anemi (OHA) tanılı hasta ve 50 kişilik sağlıklı kontrol 

grubu olmak üzere toplam 107 kişi dahil edilmiştir. OHA hasta sayısının sınırlı olması 

nedeniyle sadece tanımlayıcı istatistiksel verileri sunulmuş olup, karşılaştırmalı 

analizlere dahil edilmemiştir.  

 
 
4.1 Katılımcıların Demografik Verileri 

Tüm katılımcıların demografik verileri Tablo1’de özetlenmiştir. 

TBT grubunda ortalama yaş 32,8 ± 11,0 yıl olup; bireylerin %44,0’ı kadın, 

%56,0’sı erkektir. %14,0’ı zayıf, %74,0’ı normal kilolu ve %12,0’si kilolu olarak 

sınıflandırılmıştır. %60,0’ının lise ve altı eğitim aldığı, %40,0’ının ise üniversite 

mezunu olduğu görülmektedir. Katılımcıların %44,0’ı aktif olarak çalışmaktadır. 

Grubun %78,0’i evlidir ve %82,0’sinin en az bir çocuğu bulunmaktadır. %78,0’i aktif 

sigara kullanmaktadır. 

Kontrol grubunun yaş ortalaması 28,9 ± 4,9 yıl olup; bireylerin %62,0’si kadın, 

%38,0’i erkektir. Grubun %6,0’sı zayıf, %56,0’sı normal kilolu, %38,0’i ise kilolu 

kategorisinde yer almaktadır. %86,0’sının üniversite mezunu olduğu; %72,0’sinin ise 

aktif olarak çalıştığı belirlenmiştir. Katılımcıların %54,0’ü evli, %46,0’sı bekârdır ve 

%30,0’u en az bir çocuk sahibidir. Katılımcıların %72,0’sinin sigara kullandığı 

saptanmıştır. 

OHA grubunda ise yaş ortalaması 45,4 ± 8,1 yıldır. Katılımcıların %85,7’si kadın, 

%14,3’ü erkektir. Bireylerin %57,1’i kilolu sınıfında yer almaktadır. %85,7’sinin lise ve 

altı düzeyde eğitim aldığı; yalnızca bir bireyin (%14,3) üniversite mezunu olduğu 

saptanmıştır. Bu grubun %71,4’ü aktif olarak çalışmamaktadır.  %57,1’i evlidir ve 

%57,1’i en az bir çocuk sahibidir. Ayrıca, bu gruptaki bireylerin %85,7’si aktif sigara 

kullanmaktadır. 
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Tablo 1. Çalışmaya katılan bireylerin demografik özellikleri 
Demografik Özellik TBT (n=50) Kontrol (n=50) OHA (n=7) 

Yaş 
   

 Yaş (Ort±SS) 32,8 ± 11,0 28,9 ± 4,9 45,4 ± 8,1 

Yaş 

 Yaş (≤30) 21 (%42,0) 32 (%64,0) 0 (%0) 

 Yaş (>30) 29 (%58,0) 18 (%36,0) 7 (%100) 

Cinsiyet 
   

 Kadın 22 (%44,0) 31 (%62,0) 6 (%85,7) 
 Erkek 28 (%56,0) 19 (%38,0) 1 (%14,3) 

VKİ 
   

 Zayıf 7 (%14,0) 3 (%6,0) 0 (%0,0) 
 Normal  37 (%74,0) 28 (%56,0) 3 (%42,9) 
 Kilolu 6 (%12,0) 19 (%38,0) 4 (%57,1) 

Eğitim Durumu  
   

 Lise ve altı 30 (%60,0) 7 (%14,0) 6 (%85,7) 
 Üniversite ve üzeri 20 (%40,0) 43 (%86,0) 1 (%14,3) 

Çalışma Durumu  
   

 Çalışmıyor 28 (%56,0) 14 (%28,0) 5 (%71,4) 
 Çalışıyor 22 (%44,0) 36 (%72,0) 2 (%28,6) 

Medeni Durum    
 Evli 39 (%78,0) 23 (%46,0) 4 (%57,1) 
 Bekâr 11 (%22,0) 27 (%54,0) 3 (%42,9) 

Çocuk Sahibi Olma 
   

 Çocuğu yok 9 (%18,0) 35 (%70,0) 3 (%42,9) 
 Çocuğu var 41 (%82,0) 15 (%30,0) 4 (%57,1) 

Sigara Kullanımı  
   

 Sigara içmiyor 11 (%22,0) 14 (%28,0) 1 (%14,3) 
 Sigara içiyor 39 (%78,0) 36 (%72,0) 6 (%85,7) 

*Veriler n (%) şeklinde sunulmuştur. Yaş ortalama ± standart sapma (SS) olarak verilmiştir.  
 
 
 
VKİ kategorileri DSÖ sınıflamasına göre yapılmış olup <18,5 zayıf; 18,5–24,9 

normal; ≥25 kilolu olarak değerlendirilmiştir. 

 
 
4.2 TBT ve Kontrol Grubunun Demografik Özelliklerinin Karşılaştırılması 

Dahil edilen kontrol grubu yaş ve cinsiyet açısından eşleştirilmiş 50 sağlıklı 

bireyden oluşmaktadır. Bu gruba ait demografik verilerin, TBT grubu ile karşılaştırmalı 

dağılımı Tablo 2’de sunulmuştur. 

Yaş değişkeni açısından değerlendirildiğinde, medyan yaş TBT grubunda 31,0 

(18,0-74,0) yıl, kontrol grubunda ise 28,5 (19,0-41,0) yıl olarak hesaplanmıştır ve bu 

fark istatistiksel olarak anlamlı bulunmamıştır (p=0,091). Cinsiyet dağılımı açısından 

incelendiğinde de kontrol grubu ve TBT grubu arasındaki farkın istatistiksel olarak 

anlamlı olmadığı görülmüştür (p=0,109). 



28 

VKİ bakımından TBT grubunun kontrol grubuna göre daha düşük değerlere sahip 

olduğu saptanmıştır ve bu fark istatistiksel olarak anlamlıdır (p = 0,008). 

Eğitim düzeyi açısından üniversite ve üzeri eğitim oranı kontrol grubunda %86,0, 

TBT grubunda ise %40,0 olarak belirlenmiş ve aradaki fark istatistiksel olarak anlamlı 

bulunmuştur (p < 0,001). Çalışma durumu açısından, çalışmayan bireylerin oranı TBT 

grubunda %56,0, kontrol grubunda ise %28,0 olup bu fark da anlamlıdır (p = 0,008). 

Medeni durum değişkeninde evli birey oranı TBT grubunda %78,0 iken kontrol 

grubunda %46,0’tır (p = 0,001). Diğer değişkenler olan çocuk sahibi olma ve sigara 

kullanımı açısından ise gruplar arasında anlamlı fark saptanmamıştır (p > 0,05). 

 

 

 
Tablo 2.  TBT ve kontrol grubunun demografik özelliklerinin karşılaştırılması 
  TBT (n=50) Kontrol (n=50) p değeri 
Yaş (Med*, Min-Maks*)ᵇ 31,0 (18,0–74,0) 28,5 (19,0–41,0) 0,091 

Cinsiyet (Kadın)ᶜ 22 (%44,0) 31 (%62,0) 0,109 

VKİᵃ 21,9 ± 3,4 23,9 ± 3,6 0,008 
Eğitim Durumu (Üniv. ve üzeri)ᶜ 20 (%40,0) 43 (%86,0) <0,001 
Çalışma Durumu (Çalışıyor)ᶜ 22 (%44,0) 36 (%72,0) 0,008 
Medeni Durum (Evli)ᶜ 39 (%78,0) 23 (%46,0) 0,002 
Çocuk Sahibi Olma (Var)ᶜ 41 (%82,0) 35 (%70,0) 0,24 

Sigara Kullanımı (Evet)ᶜ 39 (%78,0) 36 (%72,0) 0,64 

Not: Veri setindeki değişkenlerin dağılım özelliklerine göre uygun istatistiksel testler tercih edildi. 
ᵃ: Bağımsız örneklem t-testi, normal dağılım gösteren sürekli değişkenlerin grup ortalamalarının 
karşılaştırılmasında kullanıldı. 
ᵇ: Mann-Whitney U testi, normal dağılım göstermeyen sürekli değişkenlerin medyan değerlerinin 
karşılaştırılmasında uygulandı.  
ᶜ: Ki-kare testi, kategorik değişkenler arasındaki dağılımların karşılaştırılması amacıyla kullanıldı. 
* Min: Minimum, Maks: Maksimum, Med: Medyan olarak kısaltıldı. 

 
 
 
4.3. OHA Tanılı Katılımcılara Ait Klinik ve Laboratuvar Verileri 

OHA grubundaki 7 bireyden 5’i (%71,4) ayda 1-2 kere transfüzyon almakta iken 

2’sinin (%28,6) iki ayda bir transfüzyon ihtiyacı bulunmaktadır. Şelasyon yöntemi 

olarak 6 birey (%85,7) deferasiroks kullanmakta iken 1 bireyin (%14,3) deferipron 

kullandığı görülmüştür. 

Laboratuvar bulguları incelendiğinde, hemoglobin düzeyinin medyan 7,3 g/dL 

(6.7-9.6) olduğu görülmektedir. Ferritin düzeyi medyan 1464 ng/mL (412-2636) olup, 

katılımcıların %71,4’ünde 1000 ng/mL’nin üzerinde bulunmuştur (Tablo 3). 
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Tablo 3. OHA tanılı katılımcıların laboratuvar verileri 
  Ort±SS* Med (Min-Maks)* 

Wbc (10³/µL) 9,5±1,4 9,5 (7,4-11,1) 
Nötrofil (10³/µL) 5,1±0,8 5,5 (3,7-6,6) 
Lenfosit (10³/µL) 2,7±0,8 2,6 (1,7-4,0) 
Hemoglobin (g/dL) 7,6±1,0 7,3 (6,7-9,6) 
nRBC (10³/µL) 4,4±10,7 0,3 (0,07-28,8) 
nRBC (%) 40,5±97,2 4,2 (0,6-261,0) 
MCV (fL) 84,5±28,9 93 (21-104) 
Platelet (10³/µL) 382,1±132,6 353,0 (205,0-611,0) 
Ferritin (ng/mL) 1589,2±833,4 1464 (412-2636) 
ESH (mm/saat) 31,5±18,1 30 (2-33) 
CRP (mg/L) 10,5±10,7 7 (2-33) 
Vitamin B12 (pg/mL) 236,4±98,5 198 (162-444) 
Folik Asit (ng/mL) 9,6±4,3 10 (3-23) 
D Vitamini (ng/mL) 9,6±4,3 9,7 (3,6-17,0) 
*Ort: Ortalama, SS: Standart Sapma, Med: Medyan, Min: Minimum, Maks: Maksimum  

 
 
 
OHA hastalarının yaşam kalitesi, SF-36 ölçeği ile değerlendirilmiştir. TranQol 

ölçeği transfüzyon bağımlı talasemi hastalarına spesifik olarak geliştirilmiş bir ölçek 

olduğu için OHA tanılı hastalara uygulanmamıştır.  

Alt boyutlara ait puan ortalamaları sırasıyla; fiziksel fonksiyon (SF_FF) 

45,0±26,1, fiziksel rol güçlüğü (SF_FRG) 28,5±22,4, emosyonel rol güçlüğü (SF_ERG) 

28,5±35,6, enerji/vitalite/canlılık (SF_EVC) 36,6±17,2, ruhsal sağlık (SF_RS) 

41,8±10,4 ve sosyal işlevsellik (SF_Sİ) 53,5±17,2’dir. Genel sağlık algısı (SF_GSA) 

puanı 28,5 ± 15,9; ağrı (SF_A) alt boyutu puanı ise 26,0 ± 15,4 olarak hesaplanmıştır. 

 

4.4 TBT Grubunun Klinik Özellikleri ve Laboratuvar Verileri 

TBT grubunu oluşturan 1 alfa talasemi ve 49 beta talasemi hastasının %90,0’ı 

ayda bir veya daha sık, %10,0’u ise daha seyrek aralıklarla transfüzyon almaktadır. 

Büyük çoğunluğu (%92,0) deferasiroks ile şelasyon tedavisi görmekte olup; %6,0’sı 

deferipron kullanmakta, %2,0’sinde ise demir şelasyonu için tedaviye ihtiyaç 

duyulmamaktadır. 

TBT hastalarının komplikasyon sıklığına dair veriler Tablo 4 ve Şekil 9’da 

ayrıntılı olarak ele alınmıştır.  
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Hastaların 34’ünde (%68,0) en az bir sistemik komplikasyon saptanmış olup sırası 

ile karaciğer patolojileri (%48),  endokrin patolojiler (%40), kemik ve metabolik 

sistemle ilişkili patolojiler (%40) ve kardiyak patolojiler (%30) olduğu görülmüştür. 

Karaciğerde demir birikimi, kardiyak demir birikimi görülme sıklığı T2* MRG 

raporu mevcut hastalar arasında değerlendirilmiştir. Kardiyak demir birikimi 19 

hastanın 8’inde (%42,1) saptanırken, karaciğerde demir birikimi değerlendirilen 10 

hastada da saptanmıştır (%100). 

Osteopeni/osteoporoz değerlendirmesi DEXA ile yapılmış olup, 21 hastada bu 

tetkik uygulanmamıştır. Tetkikin uygulandığı 29 hastanın 18’inde (%62,1) osteopeni 

veya osteoporoz tespit edilmiştir.   

Diğer patolojilerin varlığı tüm örneklem (n=50) üzerinden değerlendirilmiştir.  

 
 
 
 

Tablo 4. TBT grubunda komplikasyon sıklığı 
  Var (n)* Yok (n)*  Var (%)* 

Komplikasyonu olanlar 34/50 16/50  68% 
Karaciğer patolojisi 24/50 26/50  48% 
     Kronik karaciğer hastalığı 19/50 31/50  38% 
     Karaciğerde demir birikimi 10/10 0/10  100%* 
Endokrin patolojiler 20/50 30/50  40% 
     Diyabetes mellitus 14/50 36/50  28% 
     Hipotiroidi/hipoparatiroidi 6/50 44/50  12% 
     Hipogonadizm 5/50 45/50  10% 
Kemik/metabolik sistem komplikasyonları 20/50 30/50  40% 
     Osteopeni/osteoporoz 18/29 11/29  62,10%* 
     D vitamini eksikliği 19/50 31/50  38% 
Kardiyak patolojiler 15/50 35/50  30% 
     Aritmi 11/50 39/50  22% 
     Kalp yetmezliği 3/50 47/50  6% 
     Kardiyak demir birikimi 8/19 11/19  42,10%* 
*Var (%) oranı, yalnızca ilgili tetkik yapılan bireyler üzerinden hesaplanmıştır. Bu komplikasyonlarda 
eksik veri bulunduğundan tüm örneklem üzerinden oran verilmemiştir. 
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Şekil 9. TBT grubunda komplikasyonların sistem ve alt başlıklara göre dağılımı  

 
 
 
Desenli çubuklar (///): Eksik verisi olan ve yalnızca değerlendirilen bireyler 

üzerinden oran hesaplanan komplikasyonları, düz çubuklar tüm örneklem (n=50) 

üzerinden oran hesaplanan komplikasyonları göstermektedir. 

TBT grubunda hastaların %74,0’ünde hemoglobin düzeyi 9 g/dL’nin altında, 

%10,0’unda ise 7 g/dL’nin altında saptanmıştır. %64,0’ünde ise ferritin düzeyinin 1000 

ng/mL’nin üzerinde seyrettiği belirlenmiştir. Diğer laboratuvar bulgularına ilişkin 

detaylı dağılım Tablo 5’te sunulmuştur. 

 
 
 

Tablo 5. TBT grubunun laboratuvar verileri 

  Ort±SS Med (Min-Maks) 

Wbc (10³/µL) 16,5±9,6 14,6 (4,7-59,9) 
Nötrofil (10³/µL) 8,6±6,3 7,4 (2,9-41,4) 
Lenfosit (10³/µL) 5,6±3,3 5,2 (1,3-23,6) 
Hemoglobin (g/dL) 8,3±1,0 8,3 (6,1-10,8) 
nRBC (10³/µL) 33,2±114,1 7,4 (0,01-800,7) 
MCV (fL) 83,1±7,2 83,0 (59,0-108,0) 
Platelet (10³/µL) 679,5±261,7 705,5 (114,0-1242,2) 
Ferritin (ng/mL) 1932,3±2201,3 1246,5 (424,0-13848,0) 
ESH (mm/saat) 16,7±13,0 17,0 (2,0-51,0) 
CRP (mg/L) 8,2±10,9 3,5 (0,9-47,0) 
Vitamin B12 (pg/mL) 287,5±106,5 253,0 (113,0-516,0) 
Folik Asit (ng/mL) 7,4±5,7 5,0 (2,4-24,0) 
D Vitamini (ng/mL) 15,9±8,4 15,0 (4,3-39,0) 
*Ort: Ortalama, SS: Standart Sapma, Med: Medyan, Min: Minimum, Maks: Maksimum  
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4.5 TBT ve Kontrol Grubunda SF-36 Ölçeğine Göre Yaşam Kalitesi 

Analizleri 

SF-36 ölçeğinin tüm alt grupları için TBT grubunda kontrol grubuna kıyasla daha 

düşük puanlar elde edilmiştir.  

Yapılan istatistiksel analizler sonucunda fiziksel fonksiyon, fiziksel rol güçlüğü, 

emosyonel rol güçlüğü, ağrı ve genel sağlık algısı alt boyutlarında elde edilen puanların, 

kontrol grubuna kıyasla anlamlı düzeyde daha düşük olduğu görülmüştür (p < 0,05).  

(Tablo 6, Şekil 10) 

Enerji/vitalite/canlılık, ruhsal sağlık ve sosyal işlevsellik alt boyutlarında gözlenen 

farklar ise istatistiksel olarak anlamlı bulunmamıştır (p > 0,05).  (Tablo 6) 

 
 
 

Tablo 6. TBT ve kontrol gruplarında SF-36 alt boyut puanlarının karşılaştırılması 
  TBT (n=50) Kontrol (n=50) p değeri 

Fiziksel Fonksiyonᵇ 65,0 (25,0-100,0) 100,0 (65,0-100,0) <0,001 

Fiziksel Rol Güçlüğüᵇ 50,0 (0,0-100,0) 100,0 (25,0–100,0) <0,001 

Emosyonel Rol Güçlüğüᵇ 33,3 (0,0–100,0) 100,0 (0,0–100,0) <0,001 

Enerji/Vitalite/ Canlılıkᵃ 48,7 ± 19,1 49,7 ± 19,5 0,800 

Ruhsal Sağlıkᵃ 53,5 ± 19,3 59,5 ± 15,4 0,089 

Sosyal İşlevsellikᵇ 62,5 (12,5–100,0) 62,5 (25,0–100,0) 0,538 

Ağrıᵇ 67,5 (22,5–100,0) 78,8 (12,5–100,0) <0,001 

Genel Sağlık Algısıᵃ 39,0 ± 19,7 58,2 ± 18,4 <0,001 

 Not: Veriler, değişkenlerin dağılım özelliklerine göre uygun şekilde özetlenmiştir.  
ᵃ: Normal dağılım gösteren değişkenlerde ortalama ± standart sapma (Ort±SS) iletanımlama yapılmış 
ve gruplar arası karşılaştırmalarda bağımsız örneklem t-testi uygulanmıştır.  
ᵇ: Normal dağılım göstermeyen veya varyans homojenliği sağlanmayan değişkenlerde medyan (min–
maks) değerleri verilmiş ve Mann-Whitney U testi kullanılmıştır.  
İstatistiksel anlamlılık düzeyi p<0,05 olarak kabul edilmiştir. Dağılımın normalliği Shapiro-Wilk testi 
ile değerlendirilmiştir. 
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Şekil 10. Gruplar arasında anlamlı farkların olduğu SF-36 alt grupları 
 

 

 

4.6. TBT Grubunda TranQoL Ölçeğine Göre Yaşam Kalitesi Analizleri 

TranQoL ölçeği, transfüzyon bağımlı talasemi hastalarının yaşam kalitesini 

değerlendirmek amacıyla geliştirilmiş, hastalığa özgü bir değerlendirme aracıdır. Bu 

nedenle çalışmamızda yalnızca TBT grubuna uygulanmıştır. 
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TranQol ölçeğinde; toplam puan ortalaması 54,9 ± 14,0 olarak bulunmuştur.  

Alt boyutlar incelendiğinde, en yüksek ortalama puan duygusal işlevsellik (T_EF) 

alanında elde edilmiştir (70,6 ± 11,5). Bunu sırasıyla aile işlevselliği (T_FF) (62,7 ± 

18,0), okul/iş işlevselliği (T_SWF) (52,7 ± 21,7) ve fiziksel sağlık (T_PF) (52,0 ± 14,0) 

alt boyutları izlemiştir (Tablo 7).  

 
 
 

Tablo 7. TBT grubunda TranQol ölçeği sonuçları 
  Ort±SS Med (Min-Maks) 

Toplam Puan  54,9±14,0 52,1 (24,3-90,9) 
Fiziksel Sağlık (T_PF)  52,0±14,0 50,0 (15,0-90,0) 
Duygusal İşlevsellik (T_EF) 70,6±11,5 66,6 (48,3-93,3) 
Aile İşlevselliği (T_FF) 62,7±18,0 60,0 (25,0-100,0) 
Okul/İş İşlevselliği (T_SWF) 52,7±21,7 50,0 (8,3-100,0) 
*Ort: Ortalama, SS: Standart Sapma, Med: Medyan, Min: Minimum, Maks: Maksimum  

 
 
 
4.7. TBT Grubunda Yaşam Kalitesini Etkileyen Parametreler 

4.7.1 Sosyodemografik Parametreler 

Analizler sonucunda, TBT grubunda yaş ile yaşam kalitesi ölçeklerinin bazı alt 

boyutları arasında istatistiksel olarak anlamlı korelasyonlar saptanmıştır. Yaş ile SF-36 

ölçeğinin SF_FRG (r = -0,314; p=0,026) ve SF_GSA (r = -0,489; p<0,001) alt boyut 

puanları ile TranQol toplam puanı (r = -0,354; p=0,012) ve T_PF alt boyutu (r = -0,381; 

p=0,006) arasında negatif yönde anlamlı ilişkiler bulunmuştur. Bulgular, yaş ilerledikçe 

yaşam kalitesinin bu boyutlarda azaldığını göstermektedir. Diğer SF-36 ve TranQol alt 

boyutları ile yaş arasında anlamlı bir ilişki saptanmamıştır (p>0,05). 

Cinsiyete göre yapılan analizlerde, TranQol T_FF alt boyutunda kadın hastaların 

puan ortalaması erkek hastalara göre anlamlı düzeyde yüksek bulunmuştur (p=0,028). 

Eğitim düzeyine göre yapılan analizlerde, TranQol T_FF alt boyutunda anlamlı 

fark saptanmıştır (p=0,028); bu boyutta üniversite mezunu bireylerin puan ortalaması 

lise ve altı eğitim düzeyindekilere göre daha yüksek bulunmuştur. Diğer SF-36 ve 

TranQol alt boyutlarında anlamlı fark izlenmemiştir (p>0,05). 

Çalışma durumuna göre SF-36 ve TranQol toplam puanları ile alt boyutlarında 

anlamlı fark saptanmamıştır (p>0,05). 
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4.7.2.  Klinik Parametreler 

VKİ açısından yalnızca TranQol T_SWF alt boyutu ile zayıf düzeyde negatif 

yönde anlamlı bir korelasyon belirlenmiştir (r = -0,358; p=0,018). Diğer alt boyutlar ile 

VKİ arasında anlamlı bir ilişki izlenmemiştir (p>0,05).  

Transfüzyon sıklığına göre yapılan analizlerde yalnızca TranQol ölçeğinin T_FF 

alt boyutunda anlamlı fark saptanmıştır (p=0,027). Ancak gruplar arasında örneklem 

büyüklüğü farklılığı (n=45 ve n=5) vardır. 

 
 
4.7.3. Laboratuvar Parametreleri 

Laboratuvar parametreleri ile yaşam kalitesi alt boyutları arasında yapılan 

korelasyon analizlerinde bazı anlamlı ilişkiler bulunmuştur. MPV düzeyleri ile SF-36 

ölçeğinin SF_FF alt boyutu arasında negatif yönde anlamlı korelasyon saptanmıştır (r=-

0,312; p=0,035). Trombosit düzeyleri ile SF_A alt boyutu arasında da benzer şekilde 

anlamlı ve negatif yönlü ilişki gözlenmiştir (r = -0,348; p=0,013). 

ESH düzeyleri ile SF_EVC alt boyutu (p=0,035) ve TranQol toplam puanı (p= 

0,032) arasında zayıf düzeyde ve negatif yönde anlamlı korelasyon saptanmıştır. D 

vitamini düzeyi ile SF_EVC alt boyutu arasında ise pozitif yönde anlamlı bir korelasyon 

belirlenmiştir (r = 0,453; p=0,012).  

Diğer laboratuvar parametreleri ile SF-36 ve TranQol alt boyutları arasında 

anlamlı bir ilişki saptanmamıştır (p>0,05). 

 
 
4.7.4. Komplikasyon Varlığı 

Komplikasyon varlığına göre yapılan analizlerde, hem SF-36 hem de TranQol 

ölçeklerinde genel olarak komplikasyonu olmayan bireylerin yaşam kalitesi puanlarının 

daha yüksek olduğu gözlenmiştir.  

Komplikasyon varlığına göre değerlendirildiğinde, TranQol toplam puanı 

komplikasyonu olmayan bireylerde anlamlı düzeyde daha yüksek bulunmuştur 

(p=0,035). T_FF alt boyutunda da anlamlı fark izlenmiş ve komplikasyonu olmayan 

bireylerin puan ortalamasının daha yüksek olduğu belirlenmiştir (p=0,009). T_EF alt 
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boyutunda fark anlamlılık sınırında bulunmuştur (p=0,050). SF-36 alt boyutlarında 

anlamlı fark saptanmamıştır.  

Karaciğer Patolojisi: SF36_FF (p = 0,044) ve SF36_RS (p = 0,025) alt 

boyutlarında anlamlı fark gözlenmiştir. TranQol toplam puanı (p = 0,034) ve T_PH (p = 

0,049) alt boyutunda da anlamlı fark saptanmıştır. Diğer alt boyutlar ve SF-36 ölçeği 

için anlamlı fark saptanmamıştır (p>0,05). 

Kronik Karaciğer Hastalığı: T_FF alt boyutunda karaciğer hastalığı olmayan 

bireylerin puan ortalaması, hastalık bulunan bireylerden anlamlı düzeyde daha yüksek 

bulunmuştur (p=0,008). 

Karaciğerde Demir Birikimi: Bu çalışmada karaciğerde demir birikimi, sadece 

T2* MRG ile değerlendirilmiş bireylerde incelenmiştir. Görüntüleme yapılan 10 

hastanın tamamında karaciğerde demir birikimi tespit edilmiştir. Buna karşılık, geri 

kalan bireylerde görüntüleme yapılmadığı ve veri eksikliği bulunduğu için, demir 

birikimi olmayan bireylerle karşılaştırma imkânı olmamıştır. Bu nedenle, karaciğerde 

demir birikimi varlığına göre yaşam kalitesi üzerinde anlamlı bir fark olup olmadığı 

istatistiksel olarak değerlendirilememiştir. 

Kardiyak Patoloji: SF36_FRG (p = 0,022), SF36_RS (p = 0,028) alt boyutunda 

fark istatistiksel olarak anlamlı bulunmuştur SF36_FF alt boyutu anlamlılık sınırında 

yer almıştır (p = 0,054). TranQol toplam puanı (p = 0,041), T_PH (p = 0,043) ve T_FF 

(p = 0,025) alt boyutları da anlamlı düzeyde farklılık göstermiştir. 

Aritmi: Aritmi olmayan bireylerde TranQol toplam puanı (p=0,048) ve T_EF 

(p=0,009) puanları anlamlı düzeyde daha yüksek bulunmuştur. 

Kalp Yetmezliği: Kalp yetmezliği olmayan bireylerde TranQol toplam puanı 

(p=0,017), T_EF (p=0,040) ve T_FF (p=0,013) anlamlı düzeyde daha yüksek 

saptanmıştır. 

Kardiyak Demir Birikimi: SF36_FF (p = 0,032) ve SF36_RS (p = 0,038) alt 

boyutlarında anlamlı fark bulunmuştur. Diğer SF-36 ve TranQol alt boyutlarında 

anlamlılık saptanmamıştır (p > 0,05). 

Endokrinopati: Endokrinopatisi olmayan bireylerde TranQol toplam puanı 

(p=0,017), T_SWF (p=0,039) ve T_EF (p=0,023) alt boyutları anlamlı düzeyde daha 

yüksek bulunmuştur. 
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Diyabetes Mellitus: Diyabetes mellitus olmayan bireylerde TranQol toplam 

puanı (p=0,019), T_EF alt boyutu (p = 0,003)  anlamlı düzeyde daha yüksek 

bulunmuştur. SF-36 alt boyutlarında ise anlamlı fark gözlenmemiştir.  

Hipotiroidi/Hipoparatiroidi: SF-36 ve TranQol alt boyutlarında anlamlı fark 

saptanmamıştır (tüm p > 0,05). 

Hipogonadizm: T_FF alt boyutunda fark anlamlılık sınırında bulunmuştur 

(p=0,056). Diğer SF-36 ve TranQol alt boyutlarında anlamlı fark saptanmamıştır (p > 

0,05). 

Osteoporoz, osteopeni ve D vitamini eksikliği: SF-36 ve TranQol yaşam kalitesi 

alt boyutlarında, gruplar arasında istatistiksel olarak anlamlı farklar saptanmamıştır 

(p>0,05).  

 

Tablo 8. Komplikasyon Varlığının Yaşam Kalitesi Üzerindeki Etkileri 

Komplikasyon SF36_ 

FF 

SF36_ 

FRG 

SF36_ 

RS 

T_ 

Total 

T_ 

FF 

T_ 

EF 

T_ 

PH 

T_ 

SWF 

Komplikasyon Var/Yok – – – ✓* ✓** ~ – – 

Karaciğer Patolojisi ✓* – ✓* ✓* – – ✓* – 

Kronik Karaciğer Hastalığı – – – – ✓** – – – 

Karaciğerde Demir Birikimi – – – – – – – – 
Kardiyak Patoloji ~ ✓* ✓* ✓* ✓* – ✓* – 

Aritmi – – – ✓* – ✓** – – 

Kalp Yetmezliği – – – ✓** ✓* ✓* – – 

Kardiyak Demir Birikimi ✓* – ✓* – – – – – 

Endokrinopati – – – ✓* – ✓* – ✓* 

Diyabetes Mellitus – – – ✓* – ✓** – – 

Hipotiroidi/Hipoparatiroidi – – – – – – – – 
Hipogonadizm – – – – ~ – – – 
Osteoporoz/D Vit. Eksikliği – – – – – – – – 

Not: ✓* : Komplikasyonu olmayan grupta, ilgili alt boyutta yaşam kalitesi puanı istatistiksel olarak 
anlamlı düzeyde daha yüksektir (p < 0.05) 

✓** : Komplikasyonu olmayan grupta, ilgili alt boyutta yaşam kalitesi puanı yüksek düzeyde istatistiksel 
anlamlılık göstermektedir (p < 0.01) 
~ : Anlamlılık sınırında fark mevcuttur (p ≈ 0.05) 
– : Anlamlı fark saptanmamıştır (p > 0.05) 

Not: SF-36 ve TranQol ölçeklerinin diğer alt boyutlarında komplikasyon varlığına göre anlamlı düzeyde 
fark saptanmadığı için bu alt boyutlar tabloya dahil edilmemiştir. 
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5. TARTIŞMA 

Hemoglobinopatiler, genetik kökenli ve yaşam boyu süregelen hematolojik 

bozukluklar olup, bireylerin fiziksel sağlığının yanı sıra psikososyal işlevsellikleri 

üzerinde de önemli etkiler yaratmaktadır. Özellikle transfüzyon bağımlı 

hemoglobinopati formları, sık tıbbi takip, düzenli tedavi gereksinimi ve eşlik eden 

komplikasyonlar nedeniyle bireylerin günlük yaşamlarını ve yaşam kalitesini olumsuz 

yönde etkilemektedir.  

Yapılan birçok çalışmada, bu hasta grubunda yaşam kalitesinin sağlıklı bireylere 

kıyasla anlamlı derecede düşük olduğu gösterilmiştir.81,82 Özellikle SF-36 ve TranQol 

gibi geçerli ve güvenilir ölçeklerle yapılan değerlendirmelerde, hem fiziksel hem de 

duygusal alanlarda belirgin kısıtlılıklar bildirilmektedir.  

Bu çalışmada, erişkin yaş grubunda transfüzyon bağımlı hemoglobinopati 

hastalarının (TBT ve OHA) yaşam kalitesinin değerlendirilmesi amaçlanmıştır. 

Çalışmaya 50 TBT, 50 sağlıklı kontrol bireyi ve 7 OHA tanılı birey dahil edilmiştir. 

OHA grubundaki örneklem sayısının sınırlı olması (n = 7) nedeniyle bu grup 

karşılaştırmalı analizlere dahil edilmemiştir. 

Çalışmamızda yer alan TBT tanılı bireylerin yaş ortalaması 32,8 ± 11,0 yıl olup, 

%58,0’inin 30 yaş üzerinde olduğu saptanmıştır. Bu bulgu, talasemi hastalarının giderek 

artan yaşam süresiyle birlikte erişkin yaş grubunda daha sık temsil edildiğini gösteren 

güncel literatürle uyumludur.83 

TBT grubunda erkek bireylerin oranı (%56,0), kadın bireylerin oranından (%44,0) 

biraz daha yüksek bulunmuştur; ancak bu fark istatistiksel olarak anlamlı değildir 

(p>0,05). Bu bulgu, hastalığın otozomal resesif kalıtım göstermesi nedeniyle cinsiyetler 

arasında beklenen dengeli dağılımla uyumlu olarak değerlendirilmektedir.84 

TBT grubundaki katılımcıların VKİ verileri değerlendirildiğinde, %14,0’ünün 

zayıf, %74,0’ünün normal kiloda ve %12,0’sinin kilolu olduğu saptanmıştır. 

Katılımcıların büyük çoğunluğunun VKİ değerleri normal aralıkta bulunmasına rağmen, 

bu durumun optimal beslenme durumu ya da sağlıklı vücut kompozisyonunu doğrudan 

yansıtmadığı düşünülmektedir. Soliman ve arkadaşlarının yürüttüğü geniş kapsamlı bir 

derleme çalışmasında, Türkiye gibi orta-yüksek gelirli ülkelerde normal VKİ'ne sahip 
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bireylerde dahi gizli malnütrisyonun yaygın olduğuna dikkat çekilmiştir.85 Bu nedenle, 

çalışmamızda elde edilen VKİ verileri, bireylerin beslenme açısından yeterli olduğu 

şeklinde yorumlanmamalıdır. Bu konuda daha detaylı beslenme değerlendirmeleri ve 

vücut kompozisyon analizlerine ihtiyaç duyulmaktadır.  

TBT grubundaki bireylerin eğitim düzeyleri değerlendirildiğinde, %60,0’ının lise 

ve altı, %40,0’ının ise üniversite ve üzeri eğitim düzeyine sahip olduğu belirlenmiştir. 

Bu dağılımın, bireylerin karşılaştığı bazı sosyoekonomik sınırlılıkları ve kronik 

hastalığın eğitim süreci üzerindeki olası olumsuz etkilerini yansıttığı düşünülmektedir. 

Çalışma durumu incelendiğinde, katılımcıların %56,0’sının çalışmadığı, 

%44,0’ının ise aktif olarak bir işte çalıştığı bildirilmiştir. Bu oranlar, TBT hastalarında 

hastalığın iş gücüne katılımı sınırlayıcı etkisini ortaya koymaktadır. Nitekim, Paramore 

ve arkadaşlarının ABD ve Avrupa’da yürüttüğü çok merkezli bir çalışmada da TBT 

tanılı bireylerin yalnızca yaklaşık yarısının aktif iş yaşamında yer aldığı ve hastalığın iş 

gücü kaybı, verimlilik düşüşü ile aktivite kısıtlılığı gibi önemli etkiler yarattığı 

bildirilmiştir.86 

Çalışmamızda, yaşam kalitesi karşılaştırmalarının geçerliliğini artırmak amacıyla, 

kontrol grubu yaş ve cinsiyet dağılımı açısından TBT grubuyla benzer özelliklere sahip 

bireylerden oluşturulmuştur. Yapılan analizlerde yaş (p = 0,812) ve cinsiyet (p = 0,427) 

değişkenleri açısından iki grup arasında istatistiksel olarak anlamlı bir fark 

saptanmamıştır. Bu durum, karşılaştırmaların temel demografik açıdan dengeli gruplar 

üzerinden yürütüldüğünü göstermektedir. 

Bununla birlikte, diğer bazı demografik değişkenler bakımından gruplar arasında 

anlamlı farklar belirlenmiştir. TBT grubunda VKİ anlamlı düzeyde daha düşük 

bulunmuştur (p = 0,005); benzer şekilde, eğitim düzeyi (p < 0,001) ve çalışma durumu 

(p = 0,005) da kontrol grubuna kıyasla daha düşüktür. Bu bulgular, kronik hastalıkların 

bireylerin büyüme-gelişme süreci ile eğitim ve iş gücüne katılımı üzerinde sınırlayıcı 

etkiler yaratabileceğini göstermektedir. Talasemi gibi sistemik ve sürekli medikal takip 

gerektiren hastalıklarda bu durum literatürle de uyumlu bir şekilde beklenen bir 

sonuçtur. Öte yandan, söz konusu demografik farklılıkların yaşam kalitesi 

değerlendirmeleri üzerinde doğrudan veya dolaylı etkiler yaratabileceği göz önünde 

bulundurulmalı ve yorumlamalarda bu durum dikkate alınmalıdır. 
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Ayrıca çalışmamızda, TBT grubunun %90,0’ının aylık ya da daha sık transfüzyon 

aldığı belirlenmiştir. Bu oran, Betts ve arkadaşları tarafından 2020 yılında yayınlanan 

sistematik derlemede bildirilen verilerle uyumludur. İlgili çalışmada, TBT hastalarının 

%64 ila %89’unun 2–4 haftada bir düzenli transfüzyon aldığı rapor edilmiştir.87 

Çalışmamızda TBT hastalarının %92’sinin deferasiroks kullandığı saptanmıştır. 

Bu oran, EPIC çok merkezli prospektif çalışmada bildirilen %87,6’lık başlangıç 

deferasiroks kullanım oranı ile uyumludur.88 Bu bulgu, hasta grubumuzun uluslararası 

şelasyon protokolleriyle uyumlu tedavi aldığına işaret etmektedir. 

Çalışmamızda TBT hastalarının %68’inde en az bir komplikasyon saptanmıştır. 

Bu oran, İran’da 1010 hasta ile yapılan geniş kapsamlı bir çalışmadaki %64’lük oranla 

uyumludur.89 Öte yandan Tayland’da yapılan bir çalışmada tüm hastalarda (%100) en 

az bir komplikasyon bildirildiği görülmektedir.90 Yunanistan’da yürütülen ULYSSES 

çalışmasında ise tüm hastalarda en az bir hastalık veya tedavi ilişkili komplikasyon 

saptanmış, tedaviye bağlı komplikasyon oranı %53,2 olarak raporlanmıştır.91 Tayland 

ve Yunanistan gibi ülkelerde %100’e yakın komplikasyon oranları bildirilirken, Türkiye 

ve İran’daki çalışmalar bu oranı %64 civarında saptamıştır. Bu farkın yalnızca hasta 

popülasyonunun klinik özelliklerinden değil; komplikasyonların tanımlanma biçimi, 

tarama sıklığı, tanı kriterleri ve kayıt sistemlerinin etkinliği gibi yöntemsel 

farklılıklardan da kaynaklanabileceği düşünülmektedir. Ayrıca hasta yaşı, genetik 

varyasyonlar, tedaviye erişim ve hasta uyumu gibi faktörler de komplikasyon sıklığını 

etkileyebilir. Gelişmiş sağlık altyapısı, multidisipliner izlem olanakları ve sistematik 

veri kayıtları, bazı ülkelerde komplikasyonların daha etkin saptanmasını ve 

belgelenmesini sağlamış olabilir. Bu nedenle, ülkeler arası komplikasyon oranları 

karşılaştırılırken bu çok yönlü değişkenlerin göz önünde bulundurulması önemlidir. 

Çalışmamızda komplikasyonlar, karaciğer, kardiyak, kemik metabolik sistem ve 

endokrin sistemlere ait olmak üzere dört ana alt gruba ayrılmış; her bir grup altında 

ilişkili klinik durumlar ayrıca sınıflandırılarak değerlendirilmiştir. Literatürde de benzer 

bir yaklaşım benimsenmiştir. Musallam ve Taher (2012) ile ULYSSES (2020) 

çalışmasında, komplikasyonlar sistem temelli olarak sınıflandırılmış ve her sistem 

altında ilişkili patolojiler ayrıntılı bir şekilde ele alınmıştır.70,91
 

Komplikasyonlar alt gruplara göre değerlendirildiğinde karaciğer patolojileri 

%48, endokrin patolojiler %40, kemik metabolik sistem komplikasyonları %40, 
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kardiyak patolojiler %30 oranlarında saptanmıştır. Karaciğer komplikasyonlarının diğer 

sistemlere kıyasla daha yüksek oranda görülmesi, öncelikle iki etkenle ilişkili olabilir. 

Birincisi, karaciğerin demir birikimine karşı fizyolojik duyarlılığı nedeniyle, TBT 

hastalarında en erken ve en sık etkilenen organlardan biri olmasıdır. İkincisi ise, 

çalışmamızda karaciğer patolojilerinin tanımlanmasında kullanılan yöntemlerin 

(özellikle yaygın biçimde uygulanan ultrasonografi gibi erişilebilir görüntüleme 

tekniklerinin) bu sistemdeki bozuklukların daha kolay saptanmasına imkân tanımasıdır. 

Literatürde de karaciğerin demir yüklenmesine karşı hassasiyeti sıkça 

vurgulanmaktadır. Örneğin Suman ve arkadaşları (2016), karaciğerin talasemide erken 

dönemden itibaren etkilendiğini ve hepatik hasarın önemli bir morbidite nedeni 

olduğunu bildirmiştir.92 

Çalışmamızda kronik karaciğer hastalığı %38 oranında saptanmıştır. Kronik 

karaciğer hastalığına ilişkin bulgumuz, TBT hastalarında %20–45 arasında bildirilen 

kronik hepatopati ve fibrozis oranlarıyla genel olarak uyumludur.93 Karaciğerde demir 

birikimi, yalnızca görüntüleme yapılan 10 hastada değerlendirilmiş ve tamamında 

saptanmıştır (%100). Ancak bu bulgu sınırlı sayıda birey üzerinde yapılan 

değerlendirmeye dayandığından, hasta grubumuzdaki genel hepatik demir yükü 

hakkında fikir vermekten uzaktır. Literatürde, T2 MRI yöntemiyle yapılan çok merkezli 

bir çalışmada hepatik demir birikimi %76,4 oranında bildirilmiştir.94 Çalışmamızdaki 

farklılık; değerlendirme ölçütlerinin tüm hasta grubuna uygulanmamış olmasına, 

hepatik demir yükünün sadece şüphe duyulan olgularda incelenmiş olmasına, şelasyon 

tedavisine uyumun görece kötü olmasına bağlı olabilir. 

Çalışmamızda, TBT hastalarında aritmi %22, kalp yetmezliği %6 oranında 

saptanmıştır. Kardiyak demir birikimi, MRI-T2* görüntülemesi yapılan 19 hastanın 

8’inde (%42,1) saptanmıştır. Bu oran, literatürde %25–37 arasında bildirilen kardiyak 

demir yükü sıklıklarıyla genel olarak uyumludur.95 Aritmi ve kalp yetmezliği 

oranlarımız da, literatürde bildirilen %10–30 aralığıyla benzerlik göstermektedir. Bu 

bulgular, çalışmamızda kardiyak komplikasyonların hala önemli bir klinik sorun 

olduğunu göstermekte; ancak düzenli takip ve uygun tedavi uygulanan bireylerde 

komplikasyon oranlarının görece daha düşük olabileceğini düşündürmektedir. 

 Çalışmamızda endokrin sistemle ilişkili komplikasyonlar arasında en sık 

görüleni diyabetes mellitus (%28) olup, bunu hipotiroidi/hipoparatiroidi (%12) ve 
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hipogonadizm (%10) izlemiştir. Literatürde erişkin TBT hastalarında diyabetes mellitus 

sıklığı genellikle %10–20, hipogonadizm %20–30, tiroid disfonksiyonu ise %10–15 

arasında bildirilmektedir.96 Bizim hasta grubumuzda diabetes mellitus oranının görece 

yüksek olması yaş ortalamamızın yüksek oluşu ve uzun süreli transfüzyon öyküsüne 

bağlı demir birikimiyle ilişkili olabilir. Öte yandan, hipogonadizm varlığının daha 

düşük oranda saptanması; şelasyon tedavisinin etkinliği, endokrin tarama sıklığı ya da 

komplikasyonların henüz subklinik düzeyde olmasından kaynaklanabilir. Bu bulgular, 

TBT hastalarında endokrin izlem ve erken müdahalenin önemini bir kez daha 

vurgulamaktadır. 

TBT hastalarında kemik/mineral metabolizması bozuklukları önemli bir sağlık 

sorunu olarak öne çıkmaktadır. Osteopeni/osteoporoz değerlendirmesi yalnızca 29 

hastada DEXA ile yapılabilmiş olup, bu bireylerin 18’inde (%62,1) düşük kemik 

mineral yoğunluğu tespit edilmiştir. Ancak 21 hastada bu tetkik yapılmadığı için, bu 

oran tüm hasta grubunu temsil etmemektedir. Benzer şekilde, D vitamini eksikliği de 

%38 oranında saptanmıştır. Bu bulgular, TBT hastalarında kemik sağlığı 

bozukluklarının sık olduğunu, ancak tarama ve tanı süreçlerinin yeterince 

yaygınlaştırılamadığını göstermektedir. Literatürde DEXA ile yapılan çalışmalarda 

benzer şekilde yüksek prevalanslar bildirilmiştir; örneğin De Sanctis ve arkadaşları, 

TDT hastalarında osteoporoz sıklığını %51–74 arasında rapor etmiş; Soliman ve 

arkadaşları ise D vitamini eksikliğinin bu patolojilerle yakından ilişkili olduğunu 

göstermiştir.96,97 Bu nedenle, TBT izleminde kemik sağlığına yönelik sistematik 

taramaların yapılması, komplikasyonların erken tanısı ve önlenmesi açısından büyük 

önem taşımaktadır. 

Çalışmamızda erişkin TBT hastalarında pre-transfüzyonel hemoglobin ortalaması 

8,3 g/dL olarak görülmüş olup hastaların %74’ünde bu değerin 9 g/dL’nin altındadır. Bu 

değer, Amerikan Hematoloji Derneği gibi kuruluşların önerdiği 9–10,5 g/dL hedefine 

göre anlamlı şekilde düşüktür ve literatürde düşük hemoglobin düzeylerinin artmış 

mortalite ve komplikasyon riskiyle ilişkili olduğu gösterilmiştir.98 

Çalışmamızda TBT hastalarının serum ferritin düzeyi ortalama 1932,3 ng/mL 

olup, olguların %64’ünde ferritin 1000 ng/mL’nin üzerinde saptanmıştır. Bu durum, 

demir yükünün hastalarımızda hala önemli bir sorun olduğunu göstermektedir. 

Literatürde erişkin TBT hastalarında ferritin düzeylerinin genellikle 1700–2600 ng/mL 
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arasında olduğu bildirilmektedir.99 2022 yılında yayımlanan bir çalışmada, kardiyak 

hemosideroz için ferritin eşik değeri ≥2027 ng/mL, karaciğer hemosiderozu için ise 

≥1265 ng/mL olarak tanımlanmıştır.100 Bu verilere göre, hasta grubumuzun önemli bir 

kısmının organ hemosiderozu açısından risk altında olduğu söylenebilir. Bu nedenle, 

demir yükünün dikkatle izlenmesi ve şelasyon tedavisinin bireyselleştirilerek 

sürdürülmesi, komplikasyonların önlenmesi açısından büyük önem taşımaktadır. 

Çalışmamızda nRBC sayıları ve yüzdeleri oldukça yüksek saptanmıştır (ortalama 

nRBC: 33.241/µL; %nRBC: 100,9). Bu bulgular, TBT hastalarında etkisiz eritropoezin 

belirginliğini yansıtmaktadır. Özellikle pre-transfüzyonel hemoglobin düzeylerinin 

düşük olması ve kemik iliğinin artan kompansatuvar yanıtı, periferik dolaşımda nRBC 

sayılarının artmasına yol açmaktadır. Karakükcü ve arkadaşları da yetersiz transfüzyon 

uygulamaları ve ağır anemi ile nRBC artışı arasında anlamlı bir ilişki saptamıştır.101 

Çalışmamızda ferritin, hemoglobin ve nRBC gibi klinik açıdan belirleyici 

parametrelerin yanı sıra; trombosit sayısı, MPV, ESH, CRP, D vitamini, B12 ve folik 

asit düzeyleri gibi tamamlayıcı laboratuvar göstergeleri de incelenmiştir. Ortalama 

trombosit düzeyi oldukça yüksek (679.540/µL), MPV düzeyi ise normalin üst sınırında 

(9,8 fL) saptanmıştır. Literatürde bu parametrelerin talasemi hastalarında inflamasyon, 

kemik iliği kompansasyonu ve olası trombosit aktivasyonu ile ilişkilendirildiği 

bildirilmiştir.102 ESH (16,7 mm/saat) ve CRP (8,2 mg/L) düzeylerinin de referans üst 

sınırlarında seyretmesi, talasemide kronik inflamatuvar yükü yansıtan bir durum 

olabilir.103 D vitamini düzeyi ortalama 15,9 ng/mL olarak bulunmuş olup, bu değer 

yaygın eksikliği işaret etmektedir; bu durum, kemik sağlığı ve metabolik denge 

açısından klinik önem taşımaktadır.104 B12 ve folik asit düzeyleri normal referans 

aralıklarında bulunmuş olsa da, bireyler arasında dikkate değer bir biyokimyasal 

varyasyon gözlenmiştir. Bu farklılıkların, transfüzyon gereksinimindeki değişkenlik, 

gastrointestinal emilim problemleri ve beslenme durumu gibi multifaktöriyel 

etkenlerden kaynaklanabileceği düşünülmektedir. 

Bu çalışmada SF-36 yaşam kalitesi ölçeği kullanılarak yapılan değerlendirmede, 

TBT hastalarının fiziksel fonksiyon, fiziksel rol güçlüğü, emosyonel rol güçlüğü, ağrı 

ve genel sağlık algısı alt boyutlarında, kontrol grubuna kıyasla istatistiksel olarak 

anlamlı düzeyde daha düşük puanlar aldığı saptanmıştır (p<0,001). Bu bulgular, kronik 

bir hastalık olan talaseminin bireyin fiziksel kapasitesini sınırladığı, günlük yaşam 
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aktivitelerinde ve işlevsellikte kısıtlamalara yol açtığı, ayrıca genel sağlık algısını 

olumsuz etkilediği yönündeki görüşleri desteklemektedir. Özellikle fiziksel rol ve 

emosyonel rol alt boyutlarındaki anlamlı farklar, bu bireylerin hem fiziksel hem de 

duygusal açıdan yaşam kalitesinin ciddi şekilde etkilendiğini göstermektedir. Bu durum, 

uzun süreli transfüzyon tedavisi, hastane bağımlılığı, iş gücü kaybı ve psikososyal stres 

faktörleriyle ilişkilendirilebilir. Enerji/vitalite/canlılık, ruhsal sağlık ve sosyal işlevsellik 

alt boyutlarında ise talasemi grubunun puanları kontrol grubuna göre daha düşük 

olmakla birlikte, istatistiksel olarak anlamlı fark saptanmamıştır (p>0,05). 

Literatürde de benzer sonuçlar bildirilmektedir. Yunanistan’da yapılan çok 

merkezli bir çalışmada da TBT hastalarının tüm SF-36 alt boyutlarında sağlıklı bireylere 

göre belirgin düzeyde düşük puanlar aldığı, özellikle fiziksel fonksiyon, genel sağlık ve 

emosyonel rol alanlarında bu farkın minimal klinik anlamlılık düzeyinin üzerinde 

olduğu bildirilmiştir.105 İran’da yapılan bir diğer çalışmada da, kadın hastalarda 

emosyonel rol ve ağrı skorlarının daha düşük olduğu rapor edilmiştir.106 ABD ve 

İngiltere kaynaklı TLC çalışmasında ise, fiziksel alanlardaki düşüşler daha belirgin 

olup, psikososyal alt boyutlar nispeten daha korunmuş bulunmuştur.107 

Bu çalışmada, erişkin yaş grubundaki TBT hastalarında TranQol toplam puanı 

ortalama 54,9 ± 14,0 olarak bulunmuştur. Bu değer, yaşam kalitesinin orta düzeyde 

etkilendiğine işaret etmektedir.  

Literatürle karşılaştırıldığında, ülkemizde elde edilen yaşam kalitesi puanlarının 

bazı ülkelerdeki erişkin hasta gruplarına göre daha düşük olduğu gözlenmektedir. 

Örneğin, Yunanistan’da yapılan çok merkezli bir çalışmada erişkin TBT hastalarında 

TranQol toplam skoru 71 ± 14 olarak bildirilmiş ve tüm alt boyut puanları ortalama 70 

civarında saptanmıştır.105 Kanada’da geliştirilen orijinal çalışmada ise erişkin grubun 

ortalama skoru 63 olarak belirtilmiş olup, çocuk grubunda bu değer 71 ± 17 düzeyinde 

görülmüştür.74 

İran, Irak ve Pakistan gibi ülkelerde yapılan çalışmalarda ise TranQol toplam 

skorları daha değişken olmakla birlikte, özellikle fiziksel ve sosyal işlevsellik 

alanlarında daha düşük puanlar elde edilmiştir. Örneğin, Irak’ta erişkin hastalarda 

ortalama skor yaklaşık 61,3 ± 12,7 olarak bildirilmektedir ve sosyal işlevsellik alt 

boyutu 48,9 ile dikkat çekici derecede düşüktür.108
 Pakistan’da yapılan bir çalışmada 
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ise, fiziksel sağlık: 42,8, duygusal işlevsellik: 42,1 ve sosyal işlevsellik: 25,8 gibi 

oldukça düşük düzeyler raporlanmıştır.109 

Bu bulgular, yaşam kalitesinin sadece hastalıkla değil; sağlık hizmetlerine erişim, 

transfüzyon programlarının düzenliliği, şelasyon tedavisine uyum, psikososyal destek 

ve kültürel faktörlerle de doğrudan ilişkili olduğunu göstermektedir.  

OHA, kalıtsal hemoglobinopatiler içinde klinik seyri en ağır ve yaşam kalitesini 

en fazla etkileyen alt tiplerden biridir. Çalışmamızda, yalnızca 7 erişkin OHA hastası 

yer aldığından karşılaştırmalı analizlere dahil edilmemiş; grup, tanımlayıcı istatistiklerle 

değerlendirilmiştir. Çalışmamızda saptanan 45,4 ± 8,1 yaş ortalaması, literatürde 

bildirilen erişkin hasta gruplarıyla paralellik göstermektedir. Duke–UNC koordinesinde 

yürütülen, 724 erişkini içeren çok merkezli bir çalışmada 18–49 yaş grubu için ortalama 

yaş 30,5 yıl, ≥ 50 yaş grubu için ise 56,9 yıl olarak rapor edilmiştir.110 Bu iki yaş grubu 

arasındaki köprü konumundaki 45 yaş ortalamamız, hem orta yaş erişkinleri hem de 

daha ileri yaş grubundaki OHA hastalarını kapsayan temsili bir profil sunmaktadır. 

Hastaların büyük çoğunluğu kadın (%85,7) ve çalışmayan (%71,4) bireylerden 

oluşmaktadır.  

Çalışmamızda OHA grubunda SF-36 yaşam kalitesi değerlendirmesinde en düşük 

puanlar ağrı (26,0), genel sağlık algısı (28,5) ve fiziksel rol güçlüğü (28,5) alt 

boyutlarında görülmüştür. Bu sonuçlar, literatürle yüksek uyum göstermektedir. 

Örneğin, 1.046 erişkin OHA hastasını kapsayan çok merkezli bir çalışmada, tüm SF-36 

alt boyutlarının sağlıklı bireylerin ortalama 50 puanından anlamlı olarak düşük olduğu; 

özellikle genel sağlık, ağrı ve fiziksel işlevsellik boyutlarında ciddi düşüşlerin 

saptandığı belirtilmiştir.111 

Tüm katılımcı grupları arasında yapılan SF-36 alt boyut değerlendirmelerinde, 

OHA grubuna ait puan ortalamalarının genellikle daha düşük düzeyde seyrettiği 

gözlemlenmiştir. Ancak bu bulgular, OHA grubundaki örneklem sayısının sınırlı (n=7) 

olması nedeniyle istatistiksel karşılaştırmaya uygun değildir ve yalnızca betimleyici 

amaçla sunulmuştur. Bu nedenle, OHA grubuna ait yaşam kalitesi verileri 

yorumlanırken dikkatli olunmalı ve daha geniş örneklemli çalışmalara ihtiyaç 

duyulduğu unutulmamalıdır. 

Bu çalışmada TBT hastalarında yaşın artmasıyla birlikte SF-36 ölçeğinde fiziksel 

rol güçlüğü ve genel sağlık algısı alt boyutlarında, ayrıca TranQol toplam puanı ve 
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fiziksel sağlık alt boyutunda anlamlı düzeyde azalma gözlenmiştir. Bu bulgu, kronik 

hastalık yükünün zamanla bireyin fiziksel kapasitesine ve genel sağlık algısına olumsuz 

yansıdığını göstermektedir. Benzer şekilde, TranQol geliştirilirken yapılan Kanada 

merkezli geçerlilik çalışmasında da yaşın bazı yaşam kalitesi alanlarını olumsuz 

etkilediği rapor edilmiştir.112 

VKİ ile yaşam kalitesi arasında saptanan tek anlamlı ilişki, TranQol’un okul/iş 

işlevselliği alt boyutunda zayıf düzeyde negatif korelasyondur. Bu durum, kilonun okul 

ya da iş yaşamındaki performansı ve katılımı etkileyebileceğini düşündürmektedir. 

Ancak, genel olarak VKİ ile yaşam kalitesi arasında belirgin bir ilişki bulunmamıştır. 

Cinsiyet açısından değerlendirildiğinde, kadın hastaların TranQol aile işlevselliği 

alt boyutunda erkeklere kıyasla anlamlı şekilde daha yüksek puan aldığı görülmüştür. 

Bu durum, kadınların aile içindeki destekleyici rollerine bağlı olarak bu alanda daha 

olumlu algılar geliştirebilmesine işaret edebilir. Eğitim düzeyi açısından ise yalnızca 

aile işlevselliği alt boyutunda fark saptanmış olup, üniversite mezunlarının daha yüksek 

puan alması eğitimin sosyal ve duygusal işlevsellik üzerindeki olumlu etkisini 

yansıtabilir. 

Çalışma durumu ile yaşam kalitesi arasında anlamlı bir fark saptanmamıştır. Bu 

bulgu, örneklemdeki çoğu bireyin çalışmıyor olması ve diğer sosyal destek sistemlerinin 

etkisinin daha baskın olabileceğini düşündürmektedir. Ancak, bu tür bireysel faktörlerin 

yaşam kalitesi üzerindeki etkisini daha net anlamak için daha geniş ve homojen 

örneklemlere ihtiyaç vardır. 

Bu çalışmada, bazı hematolojik ve biyokimyasal parametrelerle yaşam kalitesi alt 

boyutları arasında anlamlı ilişkiler saptanmıştır. MPV düzeyinin SF-36 fiziksel 

fonksiyon alt boyutuyla negatif yönde ilişkili bulunması, artmış trombosit hacminin 

fiziksel kapasite üzerindeki olası olumsuz etkilerini düşündürmektedir. Bu bulgu, 

inflamatuvar aktivite ve trombosit fonksiyon bozukluklarının yaşam kalitesiyle ilişkili 

olabileceğini öne süren önceki çalışmalarla da uyumludur.113 

ESH değerlerinin SF-36 enerji/vitalite/canlılık ve TranQol toplam puanıyla 

negatif korelasyonu, sistemik inflamasyonun bireyin genel sağlık algısı ve enerjisi 

üzerinde baskılayıcı etkiler yarattığını destekler niteliktedir. Bu durum, kronik hastalık 

yükü ve inflamasyonun yaşam kalitesinde belirleyici bir faktör olduğunu gösteren 

literatürle paraleldir.114 
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Dikkat çeken bir başka bulgu ise D vitamini düzeyleri ile SF-36 

enerji/vitalite/canlılık boyutu arasındaki pozitif korelasyondur. D vitamini eksikliği, 

talasemi ve benzeri kronik hastalıklarda sık görülmekte ve kemik sağlığı, kas 

fonksiyonu ve genel yaşam kalitesi ile yakından ilişkilendirilmektedir.115 Bu nedenle D 

vitamini düzeylerinin desteklenmesi, yaşam kalitesi açısından potansiyel fayda 

sağlayabilir. 

Bununla birlikte, diğer laboratuvar parametreleri ile yaşam kalitesi alt boyutları 

arasında anlamlı bir ilişki saptanmamıştır. Bu durum, yaşam kalitesinin yalnızca 

biyolojik göstergelerle açıklanamayacak kadar çok boyutlu bir kavram olduğunu ortaya 

koymaktadır. 

Transfüzyon sıklığına göre yapılan karşılaştırmalarda sadece TranQol aile 

işlevselliği alt boyutunda anlamlı bir fark izlenmiştir. Daha sık transfüzyon alan grupta 

bu boyutun daha düşük olduğu gözlenmiştir. Ancak, bu farkın örneklem 

dengesizliğinden (n=45 vs. n=5) etkilenebileceği ve dikkatli yorumlanması gerektiği 

unutulmamalıdır. Yine de, sık transfüzyonun fiziksel yükün yanı sıra psikososyal 

alanlarda da yıpratıcı etkileri olabileceği literatürde de vurgulanmaktadır.116 

Bu çalışmada, TBT hastalarında görülen sistemik komplikasyonların yaşam 

kalitesi üzerindeki etkileri, hem genel sağlık durumu (SF-36) hem de hastalığa özgü 

(TranQol) yaşam kalitesi ölçekleri aracılığıyla değerlendirilmiştir. Elde edilen bulgular, 

komplikasyonu olmayan bireylerin genel olarak daha yüksek yaşam kalitesi puanlarına 

sahip olduğunu göstermiştir. Özellikle TranQol toplam puanı ile fiziksel fonksiyon ve 

duygusal işlevsellik alt boyutlarında bu fark istatistiksel olarak anlamlı bulunmuştur. 

Buna karşın SF-36 alt boyutlarının çoğunda anlamlı fark saptanmamıştır. 

Karaciğer patolojisi ve kronik karaciğer hastalığı bulunan bireylerde yaşam 

kalitesinin azaldığı daha önceki çalışmalarda da gösterilmiştir. Örneğin Musallam ve 

arkadaşları, karaciğer tutulumunun fiziksel performansı olumsuz etkilediğini ve bu 

durumun özellikle fiziksel fonksiyon skorlarında belirgin düşüşe yol açtığını 

belirtmiştir.70 Mevcut çalışmada da benzer şekilde, karaciğer patolojisi olan bireylerde 

TranQol toplam puanı ile fiziksel sağlık alt boyutunda ve SF-36’nın fiziksel fonksiyon 

alt boyutlarında anlamlı düşüşler gözlenmiştir. Ayrıca, kronik karaciğer hastalığı olan 

bireylerde de TranQol’un fiziksel fonksiyon alt boyutunda belirgin puan azalması 

saptanmıştır. 
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Kardiyak komplikasyonlar, çalışmamızda yaşam kalitesinin hem fiziksel hem de 

duygusal boyutlarında anlamlı düşüşlerle ilişkili bulunmuştur. Özellikle SF-36 ölçeğinin 

fiziksel rol güçlüğü ve sosyal rol güçlüğü alt boyutları ile TranQol’un toplam puanı, 

fiziksel sağlık ve fiziksel fonksiyon alt boyutlarında anlamlı farklar izlenmiştir. 

Farmakis ve arkadaşları da benzer şekilde, kardiyak morbiditenin talasemide yaşam 

kalitesi için başlıca belirleyicilerden biri olduğunu ve kalp yetmezliği ile aritmilerin 

hem fiziksel sınırlılık hem de emosyonel yük oluşturduğunu vurgulamıştır.117 

Endokrin sistem komplikasyonları da yaşam kalitesini olumsuz etkileyen önemli 

etmenler arasında yer almaktadır. Kearney ve arkadaşları, hipogonadizm ve tiroid 

disfonksiyonunun fiziksel ve sosyal işlevsellik üzerinde olumsuz etkileri olduğunu 

ortaya koymuştur.118 Bu çalışma da endokrinopati varlığında TranQol’un toplam puanı, 

okul/işlevsellik ve duygusal işlevsellik alt boyutlarında anlamlı düşüşler göstermiştir. 

Diyabetes mellitus varlığında da benzer şekilde, TranQol’un toplam puanı ve duygusal 

işlevsellik alt boyutlarında anlamlı azalma saptanmıştır. 

Öte yandan, SF-36 ölçeği yalnızca kardiyak demir birikimi olan bireylerde 

fiziksel fonksiyon ve sosyal rol güçlüğü alt boyutlarında anlamlı fark gösterebilmiştir. 

Diğer komplikasyon türlerinde ise SF-36 alt boyutları istatistiksel anlamlılık düzeyine 

ulaşmamıştır. Bu durum, SF-36’nın genel sağlık algısını yansıtan daha geniş kapsamlı 

bir ölçek olmakla birlikte, komplikasyonlara özgü semptom değişimlerini yakalama 

konusunda daha sınırlı kalabileceğini düşündürmektedir. 

Tüm bu bulgular, TranQol ölçeğinin transfüzyon bağımlı hastalarda 

komplikasyonlara bağlı yaşam kalitesi değişikliklerini değerlendirmede daha duyarlı ve 

özgül bir araç olduğunu göstermektedir. Fiziksel işlevsellik, duygusal durum ve iş-okul 

performansı gibi günlük yaşamla doğrudan ilişkili alt boyutlarda komplikasyon 

varlığına bağlı puan düşüşlerini belirgin şekilde ortaya koyması, TranQol’un klinik 

kullanıma uygunluğunu ve hasta yönetiminde hedeflenmiş müdahaleler geliştirmeye 

katkı sağlayabileceğini desteklemektedir. 

Sonuç olarak elde edilen veriler, TBT’li olgularda hem hastalık varlığının hem de 

komplikasyon varlığı ile ilişkilendirilen hastalık yükünün yaşam kalitesiyle yakından 

ilişkili olduğunu göstermektedir. 
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6. SONUÇLAR 

1. Transfüzyon bağımlı talasemi (TBT) hastalarının yaşam kalitesi, 

hem SF-36 hem de TranQol ölçekleri ile değerlendirildiğinde, sağlıklı bireylere kıyasla 

belirgin şekilde düşüktür. Özellikle fiziksel işlevsellik, genel sağlık algısı ve duygusal 

rol gibi alanlarda anlamlı farklar saptanmıştır. 

2. TranQol yaşam kalitesi ölçeği, sistemik komplikasyonlara duyarlılığı 

ve hastalığa özgül yapısı sayesinde, SF-36’ya kıyasla yaşam kalitesindeki değişimleri 

daha belirgin biçimde ortaya koymuştur. 

3. Yaşla birlikte yaşam kalitesinde düşüş gözlenmiş, özellikle fiziksel 

alanlarda yaş arttıkça belirgin puan azalması saptanmıştır. 

4. TBT hastalarının %68’inde en az bir sistemik komplikasyon tespit 

edilmiş ve komplikasyon varlığı, yaşam kalitesini doğrudan etkileyen önemli bir 

belirleyici olarak öne çıkmıştır. Karaciğer, kardiyak ve endokrin sistem tutulumları, 

özellikle fiziksel fonksiyon, duygusal işlevsellik ve okul/işlevsellik alt boyutlarında 

anlamlı puan düşüşlerine yol açmıştır. 

5. Ferritin düzeylerinin %64 oranında 1000 ng/mL üzerinde olması, 

hastaların büyük çoğunluğunda demir yükü riskinin devam ettiğini göstermiştir. Bu 

bulgu, organ hemosiderozuna karşı dikkatli olunması gerektiğini ortaya koymuştur. 

Ancak ferritin düzeyi ile yaşam kalitesi arasında bir ilişki gösterilememiştir. 

6. Pretransfüzyonel hemoglobin düzeylerinin ortalama 8,3 g/dL olması, 

hastaların önemli bir kısmının hedeflenen transfüzyon aralığının altında kaldığını 

göstermiştir. Ancak hemoglobin düzeyi ile yaşam kalitesi arasında bir ilişki 

gösterilememiştir.  

7. nRBC yüzdelerinin ve sayılarının yüksek olması, etkisiz eritropoezin 

belirginliğini yansıtmış; bu bulgu yetersiz transfüzyonun dolaylı göstergesi olarak 

değerlendirilmiştir, ancak NRBC değerleri ile yaşam kalitesi arasında bir ilişki 

gösterilememiştir. 

8. D vitamini düzeyi ile SF-36 enerji/vitalite alt boyutu arasında pozitif 

ilişki, vitamin D'nin yaşam kalitesindeki olası düzenleyici etkisini desteklemiştir. 
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9. OHA grubunda tüm bireylerde en az bir komplikasyon saptanmış, 

SF-36 skorlarının tüm alt boyutlarda daha düşük seyrettiği gözlenmiştir; ancak 

örneklem sayısının sınırlılığı nedeniyle karşılaştırma yapılmamıştır. 

10. Türkiye'de transfüzyon bağımlı talasemi hastalarının yaşam kalitesi, 

gelişmiş ülkelerle karşılaştırıldığında daha düşük düzeyde saptanmış; ancak Irak, 

Pakistan ve İran gibi düşük-orta gelirli ülkelerde bildirilen sonuçlara kıyasla daha 

yüksek ya da benzer düzeyde bulunmuştur.  
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