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ÖZET 

 

Giri  ve Amaç:  Talasemi Major ( -TM) tan  hastalarda uzun süreli kan 

transfüzyonu, ekstravasküler hemoliz ve artm  intestinal demir absorbsiyonu vücutta 

 demir birikimine yol açar. Vücutta farkl  organ ve dokularda demir birikimine 

ba  klinik bulgular geli ebilmektedir. Bu çal mam zda çocuk hematoloji 

klini imizde takipli olan transfüzyon ba ml  TM tan  hastalar n klinik 

özelliklerini, akci er grafisinde saptanan bulgular  ve solunum fonksiyon testlerinin 

sonuçlar  de erlendirmeyi amaçlad k. 

Materyal ve metod: Bu çal mada, Dicle Üniversitesi T p Fakültesi Çocuk 

Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dal ’nda takipli olan 12-18 ya  aras  transfüzyon 

ba ml -TM tan  çocuklarda akci er fonksiyonlar  vaka-kontrol yöntemi ile 

ara ld . Çal ma Dicle Üniversitesi T p Fakültesi Etik Kurulu taraf ndan 

onayland . Yap lacak solunum fonksiyon testlerine uyum sa layabilmesi için 12 

ya ndan büyük çocuklar n çal maya dahil edilmesi planland . Çal maya genetik ve 

klinik olarak kesinle mi -TM olan, en az iki y ld r düzenli kan transfüzyonu 

yap lan, düzenli demir elatörü kullanan ve SFT uyumu tam olan hastalar çal maya 

dahil edildi. Bilinen ast m ve amfizem gibi bilinen akci er hastal  olan, 

ekokardiyografide herhangi bir patoloji saptanan, takiplerine düzenli gelmeyen, 

sigara ve di er tütün ürünlerini kullanan hastalar çal maya dahil edilmedi. 

Hastalar n demografik bulgular  (ya , cinsiyet, hastal k tan  ya , takip süresi, 

kulland elatör ad  ve dozu), laboratuvar sonuçlar  (hemogram, üre, kreatinin, 

AST, ALT, ferritin), SFT sonuçlar  ve PAAC grafisi de elendirme konusunda 

deneyimli uzman taraf ndan saptanan bulgular kay t edildi. 

Bulgular: Çal mam za ortalama ya  14.77±2.97 y l olan16’s  erkek ve 10’u 

z olmak üzere toplam 26 hasta dahil edildi.  Hastalar n ortalama hgb düzeyi 

8.56±0.73 g/dL, ferritin düzeyi 2837±3199 ng/dL olarak bulundu. Hastalar n tümü 

deferasiroks (DFX) kullanmaktayd  ve ortalama DFX dozu 1096.15±316.85 mg 

olarak bulundu. Hastalar n PAAC grafilerinde; 13 (%50)’ünde normal, 4 

(%15,4)’ünde sa  bronkovasküler belirginlik art , 2 (%7,7)’sinde bilateral 

bronkovasküler belirginlik art , 2 (%7,7)’sinde sa  hiler dolgunluk olarak bulundu. 

Hastalar n 13 (%50)’ünde normal, 7 (%26,9)’sinde restriktif, 4 (%15,4)’ünde miks 
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ve 2 (%7,7)’sinde obstruktif tipte SFT sonucu saptand . Splenektomi yap lan 5 

hastan n tümünün 14 ya ndan büyük oldu u saptand  (p=0.004). Hastalardan ferritin 

düzeyi <1500 ng/ml ve >1500 ng/ml olan iki grup aras nda SFT sonuçlar  aç ndan 

istatistiksel anlaml  fark saptanmad  (p>0.05). 11 (%42,3) hastan n FVC de erinin 

%80’in alt nda oldu u saptand . Büyük çocuklarda ve daha uzun süre takip edilen 

çocuklarda FVC de erinin daha dü ük oldu u (<%80) saptand  (s ras yla; p=0.018 

ve p=0.025). Cinsiyetler aras nda SFT sonuçlar  ve splenektomi yap lmas  aç ndan 

da anlaml  fark saptanmad  (p>0.05). Erkek hastalar n k z hastalara göre daha geç 

dönemde (18 aya kar n 7,5 ay) -TM tan  ald  ve bu fark n istatistiksel aç dan 

anlaml  oldu u saptand  (p=0.024). VK <18 kg/m2 olan çocuklardaki IgE düzeyleri 

VK >18 kg/m2 olan çocuklardan istatistiksel aç dan anlaml ekilde yüksekti (36.6’ya 

kar n 18.8 IU/mL) (p=0.003).  

Sonuç:Transfüzyon ba ml -TM tan  hastalar n asemptomatik 

dönemlerinde akci er grafisinde yüksek oranda patolojik bulgular, SFT sonuçlar nda 

büyük restriktif ve miks tipte solunum s nt  ile birlikte daha az oranda obstruktif 

solunum s nt  ile uyumlu bulgular saptad k. -TM tan  hastalar n solunum 

problemlerinin erken dönemde saptanmas  ile beklenen ya am süresinin ve ya am 

kalitesinin art labilece ini dü ünmekteyiz. Bu hastalar n klinik izleminde farkl  

SFT yöntemleri ve akci er bulgular n daha ayr nt  de erlendirildi i HRCT ile 

takibi konusunda daha ayr nt  çal malar yap lmas  gerekti ini dü ünmekteyiz. 

Anahtar Kelimeler: Talasemi Majör, SFT, PAAC, Demir, elatör. 
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ABSTRACT 

 

Background and Aim:Long-term blood transfusion, extravascular hemolysis 

and increased intestinal iron absorption in patients with  Thalassemia Major ( -TM) 

lead to excessive iron accumulation in the body.Clinical manifestations of iron 

overload may occur in different organs and tissues in the body.In this study, we 

aimed to evaluate the clinical features, findings of the chest X-ray and the results of 

pulmonary function tests (PFT) of thetransfusion-dependent  TM patients who were 

followed up in our pediatric hematology clinic. 

Material and Methods:In this study, lung function was investigated by case 

control method in children aged between 12 and 18 years who were followed-up in 

Dicle University Medical Faculty Pediatric Hematology and Oncology 

Department.The study was approved by Dicle University Medical Faculty Ethics 

Committee.Children older than 12 years of age were planned to be included in the 

study in order to adapt to pulmonary function tests. The study included patients with 

genetically and clinically confirmed -TM who underwent regular blood transfusions 

for at least two years, who had regular iron chelators, and had complete PFT 

compliance.Patients with known lung disease, known asthma and emphysema, who 

had any pathology on echocardiography, who did not follow their follow-up 

regularly, and who used cigarette and other tobacco products, were not included in 

the study. Demographic findings (age, gender, the first diagnosis age, duration of 

follow-up, name and dose of chelator used), laboratory results (complete blood 

count,  renal  function  test,  liver  function  test  and  ferritin  value),  results  of  PFT and  

findings detected by experienced specialist in chest x-ray were recorded. 

Findings:A total of 26 patients (16 male, 10 female) with a mean age of 

14.77±2.97 years were included in our study. The mean hemoglobin level of the 

patients was 8.56 ± 0.73 g/dL and the ferritin level was 2837±3199 ng/dL.All 

patients were using deferasirox (DFX) and the mean DFX dose was 1096.15±316.85 

mg. In the Chest x-ray findings of the patients; 13 (50%) had normal, 4 (15.4%) had 

right prominent bronchovascular markings, 2 (7.7%) had bilateral prominent 

bronchovascular markings, and 2 (7.7%) had right hilar fullness. 13 (50%) of the 

patients had normal, 7 (26.9%) had restrictive, 4 (15.4%) had mixed and 2 (7.7%) 
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had obstructive type of PFT. All 5 patients who underwent splenectomy were found 

to be older than 14 years (p = 0.004).There was no statistically significant difference 

between the two groups with ferritin levels <1500 ng / ml and> 1500 ng / ml in terms 

of PFT results (p> 0.05). FVC values of 11 patients (42.3%) were below 80%. FVC 

values were found to be lower (<80%) in older children and longer follow-up 

children (p = 0.018 and p = 0.025, respectively).There was no significant difference 

between the genders in terms of PFT results and splenectomy (p> 0.05). It was 

determined  that  male  patients  were  diagnosed  with  TM at  a  later  stage  (18  months  

versus 7.5 months) compared to female patients and this difference was statistically 

significant (p = 0.024). IgE levels in children with BMI <18 kg/m2 were statistically 

significantly higher than in children with BMI> 18 kg/m2 (36.8 versus 18.8 IU/mL) 

(p = 0.003). 

Conclusion:In asymptomatic periods of patients diagnosed with transfusion-

dependent -TM, we found high pathologic findings on chest radiographs, large 

restrictive and mixed respiratory distress symptoms, and a lower rate of obstructive 

respiratory distress.We think that the life expectancy and quality of life can be 

increased by the early detection of respiratory problems of patients with -TM. In the 

clinical follow-up of these patients, we think that more detailed studies should be 

done on HRCT with different PFT methods and lung findings. 

Keywords: Thalassemia major, LFT, chest x-ray, iron, chelator 
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1.  ve AMAÇ 

 

Talasemiler, otozomal resesif geçi  gösteren, hemoglobin (Hb) zincirlerinden 

birinin veya birkaç n hasarl  sentezi sonucu gelisen hipokrom mikrositer anemi ile 

karakterize heterojen bir grup hastal kt r(1). -TMtan  hastalarda anemiye ba  

komplikasyonlar n geli imini azaltmak veya önlemek icin yap lan düzenli 

kantransfüzyonlar  ve elatör tedaviler sayesinde son y llarda hastalar n sa kal nda 

ciddi oranda düzelme sa lanm r. Ortalama ya am süresinde gözlenen art  nedeni 

ile kan transfüzyonuna ba  geli en yan etkilerin farkl  organ ve sistemlerdeki 

bulgular  da görülmeye ba lanm r. -TM tan  hastalara yap lan kan 

transfüzyonlar  nedeni ile vücut demir yükünde önemli art  olmaktad r. 

Kronik transfüzyon ba  olarak demir birikimi kalp, karaci er, endokrin 

organlar  ve akci erleri etkileyebilmektedir (2,3). Akci er dokusu da demir 

birikiminden etkilenmektedir. Akci erlerdeki demir birikimi akci er dinamiklerinde 

önemli de ikliklere yol açmakta ve solunum fonksiyomlar nda meydana gelen 

bozulmalar nedeni ile hastalar n ya am kalitesi olumsuz yönde etkilenmektedir. 

Çal mam n amac  transfüzyon ba ml -TM hastalardaki bask n olarak görülen 

solunum fonksiyon bozuklu unun tipini ve bunun demir a  birikimi ile ili kisini 

tespit etmek ve bu duruma etki eden faktörleri ara rmakt r.  
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2. GENEL B LG LER 

 

2.1. Talasemiler 

Talasemiler, genellikle otozomal resesif geçi  gösteren, hemoglobin (Hb) 

zincirlerinden birinin veya birkaç n hasarl  sentezi sonucu geli en, hipokrom 

mikrositer anemi ile karakterize heterojen bir grup hastal kt r (1). Talasemi, bir veya 

daha fazla globin zincirinin sentezinin azalmas  sonucu dengesiz globin-zincir 

sentezine, kusurlu hemoglobin üretimine ve k rm  hücrelerin veya prekürsörlerinin 

globin alt birimlerinin etkilerinden zarar görmesine yol açan bir durum olarak 

tan mlanabilir. 

Talasemi sendromlar  de ik derecelerde inefektif hematopoez ve artm  

hemoliz ile karakterize olup, talasemi sendromlar ; , , ,  olarak tan mlanan Hb 

zincirinin veya zincirlerinin az say da yap lmas  veya hiç yap lamamas  ile olu ur.  

Bununla birlikte çok çe itli genetik bozukluklar ve bunlara kar k gelen klinik 

sendrom çe itlili ine sahiptir.  Bu tan mlamaya göre, alfa zincir yap  azl  alfa 

talasemiye, beta zincir yap m azl  beta talasemiye neden olmaktad r. Beta zincir 

yap  hiç yoksa 0, beta zincir yap  az da olsa yap yorsa +talasemi ad  

verilmektedir. Ço u beta talasemi, iki beta globin geninin (kromozom 11) bir veya 

her ikisindeki nokta mutasyonlar ndan dolay  olu ur (4). Bu durum 

messengerribonükleik asit (mRNA) sentezinden, translasyon ve post translasyonel 

modifikasyonuna transkripsiyonun ba lang ndan itibaren -globin ekspresyonunun 

yolundaki her ad  etkileyebilir.  
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Tablo 1. Heterozigot  talasemi sendromlar  ve çe itleri (5). 

Tip Hb A2 Hb F 
+- Talasemi Artm  Normal veya hafif artm  
0- Talasemi Artm  Normal veya hafif artm  

 - Talasemi Normal Artm  (%5-15) 

HPFH Normal Artm  (%15-30) 

 

2.1.1. Tan mlama ve Tarihçe 

lk kez 1889 y nda von Jaksch, anemili, splenomegalili ve lökositozlu bir 

erkek çocu unu “anemia infantum pseudoleucamia” olarak tan mlam  ve bu klinik 

duruma “von Jaksch anemisi” ad  vermi tir. Ya am n erken döneminde ortaya 

kan ve splenomegali ve kemik de iklikleri ile ili kili iddetli anemi formu ilk 

olarak 1925 y nda Cooley ve Lee taraf ndan tan mlanm r (6). 1932'de, George H. 

Whipple ve William L. Bradford, bu hastal ktaki patolojik bulgular  kapsaml  bir 

ekilde de erlendirmi lerdir. Yunan dilinde “deniz” anlam na gelen “thalassa” 

kelimesinden hareketle ortaya at lan “talasemi” kelimesini ise de ilk olarak Whipple 

ve Bradford ifade etmi tir (7,8). 1940'tan sonra bu talaseminin genetik bir temeli 

oldu u üzerinde duulmu tur. iddetli homozigot durum talasemi majör olarak 

bilinirken, heterozigot durumlar, talasemi özelli i, iddetine göre talasemi minör 

veya minima olarak belirlendi. Daha sonra talasemi intermedia terimi, ana formdan 

daha hafif ancak özelliklerden daha iddetli bozukluklar  tan mlamak için kullan ld  

(1). Yak n zamanlarda ise talaseminin tek bir hastal k olmad , ancak her biri globin 

üretiminin kal tsal anormalli inden kaynaklanan bir grup hastal k oldu u konusunda 

uzla ld . 

 

2.1.2. Epidemiyoloji 

Dünya nüfusunun %3’ü beta talasemi ta  olup Güneybat  Asya’da 

nüfusun %5-10’u alfa talasemi ta r. Beta globin genlerinin mutasyonlar , 

rl kl  olarak Akdeniz, Güney ve Güneydo u Asya kökenli çocuklarda görülür 

(8,9).  Talasemi'ler, Akdeniz havzas ndan ve Afrika'n n baz  bölgelerine, Orta Do u, 

Hint Yar madas , Güneydo u Asya ve Melanezya'dan Pasifik Adalar na uzanan geni  

alanda yüksek bir insidansa sahiptir (10,11). Bu alanlarda -talasemi için ta  
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kl klar  % 1 ila% 20 aras nda de ir ve nadiren daha yüksek olabilir. Alfa 

talasemi'nin daha hafif biçimlerinin s kl , Sahra alt  Afrika'n n baz  bölgelerinde% 

10 ile 20 aras nda de en oranlarda, baz  Orta Do u ve Hint populasyonlar nda % 

40 veya daha fazla, Kuzey Papua Yeni'de% 80'e varan oranlarda daha fazlad r (12). 

Küresel olarak, anormal hemoglobinleri ve 80 milyonu beta talasemi 

ta  olan 270 milyon ta  oldu u tahmin edilmektedir. Son y llarda yap lan 

çal malar, 300.000 ile 400.000 aras nda bebe in her y l ciddi bir hemoglobin 

bozuklu u (talasemi majörlü 23.000) ile do du unu ve bu do umlar n%90' n 

dü ük veya orta gelirli ülkelerde meydana geldi ini göstermektedir (12,13). 

 

Tablo 2. Dünyada bir y l içinde görülen do umsal hemoglobin bozukluklar n  

               da  (14,15). 

Majör hemoglobin bozukluklar  ile do um say lar  Say  (ki i) 

Beta talasemi majör 22,989 

HbE beta talasemi 19,128 

HbH hastal  9568 

Hb Bart’s Hidrops ( 0 / 0) 5183 

Orak Hücreli Anemi 217,331 

S Beta talasemi 11,074 

Hemoglobin SC hastal  54,736 

 

2.1.2.1. Türkiyede Talasemi 

Türkiye’de son y llarda ciddi oranda bir azalma görülmekle birlikte yakla k 

1.300.000 beta talasemi ta  ve 4000 civar nda beta talasemi hastas  oldu u 

dü ünülmektedir. Bununla birlikte yüksek oranda ta  içeren ülkelerden göçün 

art  ile bu azalman n yava layaca  öngörülmektedir (16).Türkiye, dünyadaki 

talar n kesi me noktas nda yerle mi tir, bu nedenle dünya üzerinde, özellikle 

Asya, Avrupa ve Afrika aras ndaki göçler, hemoglobin bozukluklar n evrimi de 

dahil olmak üzere, Türkiye'yi çe itli yönlerde etkilemi tir. Hemoglobinopatilere ve 

talasemilere yönelik ara rmalar, Türkiye'nin birçok farkl  bölgesinde 

gerçekle tirilmi  olup halen devam etmektedir ancak bu ara rmalar n ço u yerel 

bölgelerle s rl r. Bu çal malar n sonuçlar  ise talasemik sendromlar n özellikle 
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Türkiye'nin güney k sm nda s kl kla görüldü ünü göstermektedir. Sa k Bakanl  

ile Altay ve ark. (17) taraf ndan de erlendirilen veriler (2000-2006 y llar  aras nda 

Türkiye'nin farkl  bölgelerindeki yerel ara rma sonuçlar ndan elde edilen veriler) 

sonucunda beta talasemi ve anormal hemoglobinlerin insidans  ortalama 4,3% olup 

belirgin bölgesel farkl klar nedeni ile % 0,6' ile % 13,0 aras nda kadar de im 

göstermektedir (17–19). 

 

Tablo 3. Ülkemizde yap lm  olan beta talasemi tarama çal malar  (18–20). 

l kl k (%) Yazarlar 

Adana 3-13 Güvenç, Yüre ir 

Ad yaman 1,06 Genç 

Antakya 0,8-1,4 Aksoy, Altay, Özsoylu 

Antalya 2-13,7 Aksoy, Bircan, Canatan 

Bursa 2,6 Akar 

Denizli 2,6-3,7 Keskin, Sözmen, Turan 

Erzurum 0,68 Acemo lu 

Gaziantep 1,8 Gürbak 

Isparta 2,5 Tunç 

zmir 2,1-4,9 Ayd nok, rken, Uysal 

Kahramanmara  0,68-2,8 Canatan, Güler, Yüre ir 

Kayseri 2,1 Karakürkçü 

Konya 2-3 Güler, Turan 

Mersin 1,7-2,4 Aksoy, Altay, Tosun 

Mu la 3,8 Arcasoy 

Van 2,6 Aksoy 

Bat  Trakya 10,7 Aksoy 

Do u Anadolu 0,6 Kürkçüo lu 

Türkiye (Genel) 2,1 Arcasoy 

 

2.2. Beta Talasemi 

 talasemiler 11. kromozom üzerindeki  globin geninde olu an nokta 

mutasyonlar sonucu olu ur (21,22).  talasemi, otozomal resesif (OR) geçi li olmakla 
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birlikte nadir olarak otozomal dominant (OD) kal labilir (11). Bu nedenle 20 y l 

öncesine kadar yüksek oranda görülen akraba evlilikleri nedeniyle ülkemizde halen 

çok say da  talasemi tan  çocuk do maktayd . Ülkemizde halen devam eden Ulusal 

Talasemi ile mücadele program  (2002) ile evlilik öncesi talasemi taramalar  ile 

birlikte yeni do an talasemi tan  çocuk say nda %90’lara varan azalma 

sa lanm r(19). 

 talasemi ta  s kl  ülkemizde %2.1, dünya genelinde ise %5.1 

oran ndad r (17,18).  Fakat Akdeniz’e k  olan bölgelerde bu s kl n artt  

bilinmektedir. Türk toplumunda yap lan genetik çal malarda otuzu a n mutasyon 

tan mlanm  olmakla birlikte, Türkiye’de en s k görülen mutasyonlar: IVS-I-110 

(%40), IVS-I-6, IVS-I-1, FSC-8, IVS-I-1, IVS-II-745, IVS-II-1, Cd39 ve FSC-5 

mutasyonlar r (9,23). Hastalarda 0 ya  da  + mutasyonlar olmak üzere klinik 

üzerine etkili iki farkl  mutasyon grubu vard r (4,24,25). 

 

Tablo 4. Türkiye’nin farkl  bölgelerinde yap lan alfa talasemi, beta talasemi, Hb S ve  

               Hb D insidanslar . 

Bölge Alfa talasemi 

(%) 

Beta talasemi 

(%) 

Hb S (%) Hb D (%) 

Çukurova 

Yöresi 

3.3* 2.3-4.6 3-47 0.3 

Güney 

(Türkiye) 

8 2.4-13.1 2.5 - 

Bat  (Türkiye) - 0.7-3.6 0.5 - 

Ege Bölgesi - 2.6-5.1 0.5 - 

Marmara 

Bölgesi 

- 3.4-11.7 2.5 - 

ç Anadolu 3.6** 2.1 - - 

*, Kolon kromatografi (HPLC); **, DNA Analiz yöntemi 
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2.2.1. Talasemi Patofizyolojisi 

 talasemi, -globin mRNA yap n azalmas  etkileyen genetik defektler 

sonucunda ortaya ç kar. Bu genetik defektler, -globin üretimindeki minimal bir 

eksiklikten (hafif + talasemi  alleller)  tam  yoklu a  ( 0 talasemi) kadar de en bir 

ekilde ortaya ç kabilir. Talasemide, etkilenmemi -globin genleri sayesinde normal 

-globin zincirlerinin sentezi normal olarak devam eder, bu durum ise e lenmemi -

globin zincirlerinin eritroid öncülleri içinde a  birikimine neden olur. Serbest -

globin zincirleri, canl  tetramer yap lar  olu turamaz ve bunun yerine, kemik ili i 

olu turan k rm  hücre prekürsörlerinin içinde inklüzyon cisimcikleri olarak çökelir. 

Bu -zincir inkl zyonlar , splenektomiyi takiben periferik eritrositlerde oldu u gibi 

kemik ili inde eritroid prek rs rlerinde hem k hem de elektron mikroskobu ile 

sterilebilir (26,27). Eritroid öncüllerinin yo un ekilde intramedüller y mdan ve 

dolay yla tüm  talasemilerin klinik tablolar n alt nda yatan etkisiz eritropoezin 

temel nedeni bu birikimdir.  

Periferik dola mda yo un -zincir inklüzyonlar  ihtiva eden olgunla  

eritrositer seri hücreleri dalakta hemolize u rar; bunun sonucunda dalakta hipertrofi 

geli ir. Hipersplenizm de k r döngü sonucunda anemiyi derinle tirir.  talasemide 

anemi;inefektif eritropoez, periferik hemoliz ve hemoglobin sentezinde genel bir 

azalman n bir kombinasyonu ile geli ir. Talasemi hastal ndaki hastal n iddeti,  

ve -globin zincirleri aras ndaki dengesizlik derecesi ve serbest -zincir havuzunun 

büyüklü ü ile iyi ili kilidir. Böylece, zincir dengesizli inin derecesini azaltan 

faktörler ve k rm  hücre öncülerindeki -zincir fazlal  hastalar n fenotipleri 

üzerinde önemli bir etkiye sahiptir. Klinik çe itlili inin gözlenmesinin temel nedeni 

bu durumdur. Defektif eritrositlerin oksijen ta ma kapasitesindeki azalma sonucunda 

da böbreklerden eritropoetin salg  artar ve bunun sonucunda kemik ili inde eritroid 

hiperplazi olur. Uzun süreli kemik ili i uyar  ve inefektif eritropoez neden ile yüz, 

kafatas , kostalarda ve ekstremite kemiklerinde deformiteler ortaya ç kar. 

 

2.2.2. Beta Talasemide Klinik S flama 

2.2.2.1. Sessiz  Talasemi Ta   
sessiz  genotipi birçok heterojen beta globin gen mutasyonu içermekle 

birlikte beta zincir üretiminde çok hafif bir azalma mevcuttur. Sessiz ta  
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sessiz ) normale yak n düzeyde  ve  zincir oranlar na sahip olup herhangi bir 

hematolojik anormallik gözlenmez (28). Bu tablo  talasemi minörlü aile fertlerinin 

r talasemi major tan  çocuklar n do mas  sonras nda yap lan çal malar ile 

ortaya konulmu tur. Bu ki ilerin HbA2 düzeyleri normal s rlardad r ve hafif bir 

mikrositoz görülebilir. Baz  bireylerde sessiz/  sessiz genotipi tan mlanm  olup bu 

ki ilerde hafif talasemi intermedia ile benzer ekilde artm  Hb F ve Hb A2 düzeyleri 

görülür (15,25). 

 

2.2.2.2. talasemi Minör 

Talasemi Minör bir globin geninin etkilenmi  olur di er -globin geninin 

normal oldu u heteroizgot bir durumdur. Bu bireylerde -globin genlerinden birinde 

mutasyon mevcuttur. Bu tabloda hafif düzeyde anemi (erkeklerde Hb düzeyi 12,4 ile 

14,2 g/dL ve kad nlarda 10,8 ile 12,8 g/dL) görülebilmektedir. Tam kan say nda 

RBC (k rm  kan hücreleri) say nda hafif art  izlenir ve MCV (ortalama eritrosit 

hacmi) 75 fL’nin alt ndad r. Retikülosit düzeyi normal seviyede veya çok hafif 

artm  olabilir.  Mikrositoz ve hafif ve asemptomatik anemi ile birlikte hemoglobin 

elektroforezinde HbA2 düzeyi artm r. En s k görülen Talasemi Minör 

sendromlar nda ( +  ve 0 ) HbA seviyeleri %92-95 olup HbA2 düzeyleri ise %3-7 

civar ndad r. Periferik kan yaymas nda mikrositoz, hipokromi, bazofilik noktalanma, 

“target-hedef” hücreleri görülebilir.  talasemi ta  ve demir eksikli i 

birbirinden ay rd edilmesi önemlidir.  talasemi ta lar nda mikrositoz daha 

derindir.  talasemi ta lar nda hafif eritrositoz görülür iken, demir eksikli i 

anemisinde eritrosit say  dü üktür. K rm  küre da m geni li i (RDW) ise  

Talasemi Minör’de s kl kla normal, demir eksikli inde ise artm  olarak saptan r. 

Baz  hastalarda HbF düzeyi de yüksek bulunabilir (%1-5). Demir eksikli i 

anemisinde (DEA), HbA2düzeyi de azalabildi inden,  talasemi ta  tan  

güçle tirebilir.  

 

2.2.2.3.  Talasemimajör ( -TM) 

TalasemiMajör ( -TM) düzenli transfüzyon gerektiren ciddi anemi ile 

karakterizedir. Genellikle ya am n ilk 6 ay  ile 2. y  aral nda HbA düzeyinin 

beklenen ekilde artmamas  sonucunda tan  al r (  ve  dönü ümünün gerçekle mesi 
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ve HbF düzeyinin azalmas  sonucunda). Tedavi edilmeyen -TM hastalar nda Hb 

düzeyleri 3-4 g/dL düzeylerine kadar dü ebilir. MCV seviyeleri 50-70 fL düzeyinde 

olup periferik kan yaymas nda ciddi hipokromi, mikrositoz, anizositoz, poikilositoz, 

hedef hücreler, gözya  hücreleri ve eliptositoz görülebilir. K rm  kan hücrelerinde 

bazofilik noktalanmalar s kl kla görülür ve hematinize olmam  demir moleküllerinin 

birikimi nedeni ile periferik kan yaymas nda Pappenheimer ve Howell Jolly cisimleri 

görünür. Ciddi ekilde artm  eritroid hiperplazi ve hemolize ra men retikülosit 

say  hafif veya orta derecede artm  olarak saptan r. Hemoliz ile uyumsuz ekilde 

gözlenen retikülosit art  oran  kemik ili indeki eritroid öncüllerin apoptozu ile 

ili kilidir (inefektif eritropoez) (11).  

Hemoglobin elektroforezinde HbA çok dü ük orandad r veya saptanamaz. 

HbA sadece +mutasyonu varl nda üretilebilir ve %10-30 civar ndad r. HbF düzeyi 

ise %70 ile %90 aras nda de mektedir. HbA2 düzeyleri ise de ken olup s kl kla 

referans de erlere yak nd r. Kemik ili i incelemesinde ise artm  Myeloid:Eritroid 

(M:E) (2-5:1)oran  ile ciddi eritroid hiperplazi görülür.Artm  eritroid hücre y  

ve sal nan serbest hemoglobin sal  nedeni ile haptoglobin düzeyi çok dü ük olup 

laktat dehidrojenaz (LDH) aktivitesi ciddi ekilde artm  saptan r (29). 

 

2.2.2.4.  talasemi intermedia 

Talasemi Intermedia tan  talasemi minor tan  hastalardan daha ciddi 

bulgulara sahip olmakla birlikte Hb seviyelerini koruyabilmek ve hayat kalitesini 

düzeltmek için düzenli transfüzyona ihtiyaç duyulmayan talasemi sendromlar r. 

Talasemi intermedia tan  hastalarda Hb seviyeleri genellikle 7 g/dL’nin üzerinde 

olup klinik bulgular n geli mesinden önce rutin tetkikler s ras nda Hb düzeylerindeki 

dü üklük saptanmas  ile tan  al rlar. Talasemi intermediada gözlenen genotip 

özellikler geni  bir heterojeniteye sahiptir. Bu genetik heterojeniteye ba  olarak 

talasemi intermedia tan  hastalar n laboratuvar özellikleri önemli farkl klar 

göstermektedir. Hastalardaki anemi ve sar k derecesi  zincir imbalans  ile 

orant ekilde de kenlik gösterir. Splenomegaliye sekonder trombosit ve lökosit 

say lar nda da dü me izlenebilir. Klinik bulgular egzersiz intolerans ndan patolojik 

fraktürlere kadar geni  bir yelpazede klini e yans r.  
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Talasemi Intermedia tan  hastalarda transfüzyon yap lmasa da vücutta demir 

 birikimi geli ebilmektedir. Ciddi derecede aktif olan inefektif eritropoez 

karaci erden hepsidin sal  azaltarak barsaklarda enterositlere demir emilimini 

art rmaktad r. Bu hastalarda düzenli transfüzyon yap lan hastalardan ortalama 10-20 

l sonra karaci er, endokrin organlar ve kardiyak demir birikimi bulgular  ortaya 

kmaktad r. Bu nedenle talasemi intermedia tan  hastalar n da demir a  birikimi 

aç ndan takibi, uygun hastalarda elasyon ve di er ek tedavilerin kullan lmas  

önerilmektedir (30,31). 

 

Tablo 5.  Talasemisendromlar  ve genotiplerinin belirtildi i tablo (32). 

Genotip Hb A Hb A2 Hb F Hb Lepore 
Normal (Normal Hematolojik parametreler) 

 N N N 0 
Sessiz ta  durumu (Asemptomatik; Normal hematolojik bulgular) 

sessiz  N N N 0 
Talasemi minor (Asemptomatik, hafif hemolitik anemi, mikrositer, hipokromik) 

+    N veya hafif 
 

0 

0    N veya hafif 
 

0 

0   N veya  %5 - %20 0 
Lepore     %5 - %15 

Talasemi Majör (Transfüzyon ba ml  ciddi hemolitik anemi, Mikrositer, 
hipokromik) 

+/ +  De ken  0 
+ 0  De ken  0 
0 0 0 De ken  0 

Lepore  / 
Lepore 

0 0 %80 %20 

Talasemi Intermedia (Transfüzyon gerektirmeyen hafif veya orta düzeyde 
hemolitik anemi*, mikrositer, hipokromik) 

sessiz / sessiz    0 
+/  sessiz veya 
0 / sessiz 

   0 

0 / 0 0 0 %100 0 
0 / 0 0 N  0 
, Artm ; , Azalm , 0, yok; Hb, Hemoglobin; N, Normal; *Bu hastalar n hayatta 

kalabilmesi normal ko ullarda transfüzyon ihtiyac  olmay p enfeksiyon veya gebelik 
gibi özel durumlarda transfüzyon uygulanabilir. 
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2.2.3. Talasemi Majörde Klinik Bulgular Ve Tedavisi 

2.2.3.1. Klinik Bulgular 

-TM tan  hastalarda artm  eritroid aktiviteye ba  hipermetabolik bir tablo 

görülmektedir. Bu klinik tabloya ba  olarak vücuttaki kas ve ya  dokusunda ciddi 

azalma görülür. Artm  eritroid hiperaktiviteye ba  kemik yap nda de iklikler 

görülebilir. Maksillada hipertrofi, malar ç nt lar n belirginle mesi, burun kökünde 

bas kl k, genu valgum gibi hastal n tipik fenotipini olu turan önemli iskelet 

de iklikleri geli ir. skelet de ikliklerine ba patolojik k klar olu abilir. 

Hepatosplenomegali (HSM), hipersplenizm bulgular , safra ta lar , i itme 

problemleri ve bacak ülserleri görülebilecek di er klinik bulgulard r (33). Erken tan  

al p düzenli kan transfüzyonu program na al nan hastalar 10-11 ya na kadar 

asemptomatik kalabilmektedirler. Bu ya tan sonra klinik durumlar  ise almakta 

olduklar elatör tedavilerin etkinli ine ba r. elasyon tedavisi etkin olmayan 

hastalarda ise demir birikimi ve toksisitesine ba  kardiyak, hepatik, renal, endokrin 

ve pulmonersistemlerde ciddi komplikasyonlar görülmektedir (34). 

 

2.2.4. Beta Talasemi Komplikasyonlar  

2.2.4.1. Demir A  Birikimi 

Transfüzyon ba ml  talasemi -TM tan  hastalar n dokular nda düzenli kan 

transfuzyonlar  ve azalm  hepsidin düzeyine sekonder artm  intestinal demir 

emilimi nedeniyle demir birikimi olmaktad r. Bir ünite eritrosit süspansiyonu, 

yakla k 200-250 mg demir içerir. Bunlar n her ikisi de talasemilerde meydana gelir, 

kan transfüzyonu tedavisi talasemi majöründe a  demir yükünün ba ca sebebidir 

ve artan gastrointestinal sistemden emilimi transfüzyona ba  olmayan talasemide 

(NTDT) daha önemlidir (30). nsan fizyolojisinde demir regülasyonu intestinal 

absorbsiyon düzeyinde olmaktad r ve fizyolojik bir ekskresyon mekanizmas  

bulunmamas  nedeni ile parenteral yol ile yüksek miktarda al nan demirin vücutta 

birikimi kaç lmaz olmaktad r. Demir birikimi birçok doku için toksiktir, kalp 

yetmezli ine, siroza, karaci er kanserine, büyüme gerili i ve çoklu endokrin 

anormalliklere neden olur. Bu nedenle talasemimajör tan  hastalarda demir 

elasyonu önemli bir tedavi basama  olu turmaktad r (31).  
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ekil 1. Talasemi majörlü hastalarda demir birikim mekanizmalar  ve 

komplikasyonlar n geli imini gösteren ekil  

(“Guidelines for the Management of Transfusion Dependent Thalassaemia. 

3rd edition.” K lavuzundan al nt  yap lm r) (35). 

 

2.2.4.2. Hipersplenizm ve safra ta  olu umu 

Talasemi hastalar nda deforme eritrositlerin artm  y  ve ekstramedüller 

hematopoezin artmas  nedeniyle dalakta büyüme olur. Bu durum hipersplenizme yol 

açarak periferik lökosit ve trombosit düzeylerinde de ciddi azalmaya neden olur. 

Bunun sonucunda kanamaya e ilim ve f rsatç  enfeksiyonlara yatk nl k olu ur. 

Talasemi majör hastalar nda eritrositlerin yakla k %10-40’  dalakta tutulma ve 

hemolize u ramaktad r. Artm  hemolize ba  olarak da safra ta lar nda (kalsiyum 

bilirubin ta lar ) önemli art  olmaktad r (36, 37). Splenektomi uygulanan hastalarda 

safra kesesinde ta  saptanmas  durumunda e  zamanl  kolesistektomi de 

önerilmektedir (38).  
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2.2.4.3. Trombofili 

-TM tan  hastalarda trombosit fonksiyon bozukluklar , endotelyal 

inflamasyon ve oksidatif strese ba  artan trombin üretimi gibi nedenlerle tromboza 

ilim ciddi ekilde artmaktad r. Talasemi major tan  hastalar artm  

tromboembolik (TE) olay aç ndan önemli bir rsk grubunda yer almaktad rlar (39). 

Bu hastalarda genç ya larda periferik arteriyel veya venöz trombozlardan geçici ve 

tekrarlayan iskemik inme ataklar na kadar de en birçok major iskemik olay 

kl nda art  oldu u tan mlanm r.Bunun nedenini aç klamak amac  ile yap lan 

çal malarda dola mdaki trombosit agregasyonunun artt , trombosit ömrünün 

sald  gösterilmi tir.Ayr ca talasemi tan  hastalar n plazma ve serumlar nda 

endotelial adezyon proteinlerinin (ICAM-1, ELAM-1, VCAM-1, vWF ve 

trombomodulin) artm  oldu u ve bu durumun endotel aktivasyonunda belirgin art a 

neden oldu u dü ünülmü tür. Az geli mi  ülkelerde, düzenli transfüzyon almayan ve 

elasyon tedavisini düzenli kullanamayan talasemi majörlü hastalarda VTE riskinin 

fazla oldu u bildirilmi tir(40). -TMhastalarda akut trombotik olay geli ti inde 

antitrombotik tedavinin daha uzun süre kullan lmas  önerilmektedir. 

 

2.2.4.4. Kardiyak Komplikasyonlar 

-TMtan  hastalarda, kardiyak demir birikimine ba  olarak geli en ritim 

bozukluklar  ve tedaviye dirençli kalp yetmezli i en s k ölüm nedenidir. Kardiyak 

 demir birikiminin yol açt  komplikasyonlar; perikardit, dirençli aritmiler ve 

miyokard disfonksiyonuna ba  dekompanse kalp yetmezli idir (41). Miyokardda 

demir birikiminden dolay  olu an kalp yetmezli i s kl kla 20’li ya larda ortaya ç kar. 

Dirençli aritmilerin görülmesi ile birlikte ejeksiyon fraksiyonunda azalma olmas  

izleyen bir y l içinde semptomatik kalp yetersizli i geli ece inin i areti olarak kabul 

edilir. Düzenli ve yeterli demir elasyon tedavisi almayan, demir birikimine ba  

ileride tedaviye dirençli sol ventrikül yetmezli i geli me riski yüksek olan hastalarda 

mortalite ve morbiditeyi azaltman n en önemli yolu semptomlar ortaya ç kmadan 

önce kalpte demir birikimini göstermektir (2,42).   

Miyokardiyal demir birikimi ölçümü için biyopsi yap lmas  oldukça invaziv 

bir i lem oldu undan, bu amaçla invaziv olmayan bir yöntem olan kardiyovasküler 

MRG T2, miyokardiyal demir ölçümü ve ventrikül i levlerinin belirlenmesi için bu 
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hastalarda demir elasyon tedavisine verilen kardiak yan n de erlendirilmesinde 

alt n standart haline gelmi tir (42). Kardiak T2* MRG, GradyanEkokardiyografik 

(EKO) görüntülerle kalp demir yo unlu unu saptamada standardize edilmi  bir 

yöntem olup geçerlili i kan tlanm r. MRG T2*’ n >20 ms bulunmas  kalpte 

normal de er olup, 14-20 msn olmas  hafif demir birikimini tan mlarken, 10–14 ms 

de erleri orta ve <10 ms iddetli demir birikimine i aret etmektedir (43). 

 

2.2.4.5. Endokrin Sistem Komplikasyonlar  

Endokrin komplikasyonlar n en s k görüldü ü hemoglobinopati hastal k 

grubunu -TM’dir. Tedavi amaçl  s k transfüzyon alan bu hasta grubunda özellikle 

vücutta biriken demir yükünün erken dönemde endokrin sistemde yapt  ciddi 

etkiler nedeniyle, uygun zamanda elasyon tedavisi ba lanan olgularda dahi endokrin 

komplikasyonlara s k rastlanmaktad r (44). Bununla birlikte baz elatör ajanlar nda 

nadiren endokrin sistem üzerine olumsuz etkileri oldu u gösterilmi tir. Talasemili 

hastalarda s k görülen endokrin komplikasyonlar s ras yla boy k sal , puberte 

gecikmesi ve hipogonadizm ile seksüel disfonksiyon, osteoporoz gibi kemik 

hastal klar , diyabet, hipotiroidizm ve hipoparatiroidizm olarak say labilir. Hipofiz 

bezindeki demir birikimine ba  gonadotropik hücrelerde hasarlanma sonucunda 

panhipopituitarizm ve hipogonadotropik hipogonadizm geli ebilmektedir(45). Bu 

durum özellikle erkek hastalarda fertiliteyi olumsuz etkileyebilmektedir. Yeterli 

miktarda elasyon tedavisi al nmas  ile infertilite probleminin önüne 

geçilebilmektedir (46). Son y llarda talasemili olgularda tedavi olanaklar n 

geli mesi hastalar n ya am sürelerini uzat rken, daha yüksek ya am kalitesinde bir 

hayat sürmeleri için endokrin komplikasyonlar n erken dönemde tan  ve tedavisinin 

önemini daha da artt rm r (47). 

 

2.2.4.6. mmün Sistem Problemleri ve Enfeksiyonlar 

-TM hastalar nda kronik anemi, artm  demir yükü, düzenli kan 

transfüzyonlar  ve splenektomiye ba  olarak enfeksiyon riski normal popülasyona 

oranla oldukça yüksektir. Yeterli transfüzyon almayan hastalarda anemiye, düzenli 

transfüzyon alan fakatdüzenli elasyon tedavisi almayan hastalarda ise demir yüküne 

ba  olarak enfeksiyon s kl  belirgin ekilde artmaktad r. Ayr catalasemi 
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hastalar nda CD8 supressor hücre say  artmakta ve CD4/CD8 oran  azalmaktad r 

(48,49). B lenfositlerin say  ise art  göstermekte,ancak B hücre disfonksiyonu 

geli mektedir. Bununla birlikte kompleman aktivitesi azalmakta ve özellikle kapsüllü 

ve f rsatç  bakterilere kar  immun sistem zay f hale gelmektedir (50).  

Ayr ca -TM hastalar ndaki demirden zengin ortam baz  bakterilerin 

ço almas  kolayla rmaktad r. Yersinia enterocolitica, Klebsiella türleri, 

Escherichia coli bu tür bakterilere verilebilecek örneklerdir (51). Splenektomi, 

talasemi tedavisinde kullan lan bir di er yöntemdir. Talasemi hastalar nda 

splenektomi sonras  kapsüllü bakterilerin yol açt  enfeksiyon s kl nda art  

olmaktad r. Talasemili çocuklarda en ciddi enfeksiyonlar pnömoni, perikardit, 

streptekok enfeksiyonu sekeli, menenjit, peritonit ve osteomyelittir. Splenektomi 

yap lan hastalarda streptokokus pnömoni, hemofilus influenza ve neisseria menenjit 

gibi patojenlere ba  olarak ciddi enfeksiyonlar görülebilmektedir. Koruyucu 

penisilin ve a lama pnömokok, meningokok ve Haemophilus Influenzae görülme 

kl  azaltm r. Talasemik hastalarda Yersinia spp. ile olu an ciddi 

enfeksiyonlar bildirilmi tir(52). Kan transfüzyon yolu ile viral hepatitler, s tma, 

sifiliz ve AIDS (Acquired mmune Deficiency Syndrome) ba ta olmak üzere çe itli 

enfeksiyonlar bula abilmektedir. S tmaya kar  talaseminin koruyucu etkisi 

istatikseldir; talaseminin hiçbir ekli enfeksiyona kar  tam olarak korumaz. Endemik 

bölgelerdeki kan vericilerinde kronik s tma s kl n yüksek olmas  kaç lmazd r. 

Endemik bölgede ya ayan -TMtan hastalarda s tma belirtileri oldu u zaman 

periferik kanda parazit aç ndan inceleme yap lmas  yararl r (53). 

 

2.2.4.7. Hepatik Komplikasyonlar 

Karaci er transfüzyona ba  geli en hemosideroziste temel hedef 

organlardan biridir. Hem a  demir birikimine hem de ekstramedüller hematopoeze 

ba  olarak karaci erde büyüme görülebilir (3,54). Karaci er demir dengesinin 

sa lanmas nda önemli bir organd r ve vücuttaki demirin 1/3’ü karaci erde yer 

almaktad r. Karaci erdeki demirin %98’i hepatositlerde depolan r. Karaci er hasar  

ve fibrozis olu umuna neden olan spesifik patofizyolojik mekanizma tam olarak 

anla lamam r. Lipid peroksidasyonunun organel membranlara hasar vermesi, 

lizozomal frajilitenin artmas , mitokondriyal oksidatif metabolizma azalmas , 
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mikrozomal enzimlerin bozulmas n karaci er hasar na neden oldu u 

dü ünülmektedir (55). 

Karaci erdeki demirden yola ç karak toplam vücut demir yükü yakla k 

olarak tahmin edilebilmektedir. Karaci er biyopsi preparat nda demirin atomik 

absorbsiyon veya emisyon spektrometri ile kimyasal ölçümü sa lanabilmektedir. 

Ayr ca Manyetik Rezonans görüntüleme (T2 MRG); 1,8 mg/g kuru karaci er a rl  

üzerindeki demir düzeylerini do rulukla saptayan hassas ve non-invaziv bir 

yöntemdir. Karaci er T2 MR’da >6.3 msn normal; 2.8-6.3 msn hafif; 1.4-2.7 msn 

orta; <1.4 msn ciddi demir birikimine i aret etmektedir (56).  

 

2.2.4.8. skelet Sistemi Problemleri 

-TM tan  hastalarda iskelet sistemine ait radyolojik bulgular bir ya ndan 

itibaren belirginle meye ba lar. skelet de ikliklerinin temel nedeni kemik 

ili indeki hiperplazidir. -TMtan yla izlenmekte olan hastalardaki iskelet 

de iklikleri kemik ili i kavitesinin geni lemesi ve kemik korteksinin incelmesi 

nedeniyle olu maktad r. Düzenli transfüzyon alan hastalarda hemoglobin 

de erlerinin normale yak n düzeylerde tutulabilmesi ile eritropoez bask lanmakta ve 

kemik anormallikleri geri dönü ümlü olabilmektedir. Özellikle yetersiz transfüzyon 

alan hastalarda kemik ili i geni lemekte ve korteks incelmektedir. En erken 

de iklikler el ve ayaklarda olup metakarp, metatars ve falankslarda dikdörtgen ve 

konveks bir görüntü ile karakterizedir (57).  

Radyolojik olarak uzun kemiklerde kortekste incelme ve medüller bo lukta 

geni leme görülür. En belirgin de iklikler kafa ve yüz kemiklerinde görülür, 

kafatas nda diploe mesafelerinde geni leme ve trabekülalarda vertikal düzle me 

görülebilir. Ayr ca tipik kaba yüz olarak tan mlanan “talasemik yüz görünümü” 

maksillada ileri derecede hipertrofi ve geni leme, üst kesici di lerin daha belirgin 

olmas , maloklüzyon, frontal ve zigomatik kemiklerin büyümesi, orbitalar n ayr k 

olmas  ile karakterizedir (58). Maksillada sinüs havalanmas nda azalma ve medüller 

hiperplaziye ba  üst dudak geri çekilir, üst kesi di leri belirginle ir ve tipik talasemi 

yüz görünümü olu ur. Maloklüzyon maksillan n a  büyümesi, sinir kompresyonu 

ise vertebralar n büyümesine ba  olarak geli ebilir. Kemik deformiteleri, skolyoz, 

uzun kemiklerin korteksinde incelme ve osteoporoza ba  k klar s k görülür. 
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Talasemi hastalar nda kemik korteksinde incelme, hemakromatozis, hipogonadizm, 

gecikmi  puberte, elatörlerin yan etkisi, parathormon-D vitamini aks n bozulmas  

osteoporoz/osteopeniye neden olabilen di er önemli faktörlerdir (59,60). 

 

2.2.4.9. Renal Komplikasyonlar 

-TMhastalar nda a  demir yükü kalp, karaci er, akci erler ve endokrin 

bezler gibi iç organlar  etkiler. Böbrekler üzerindeki etkisinin daha az oldu u 

bilinmekle birlikte kronik anemi, a  demir yükü ve demir elatörlerinin yayg n 

kullan  böbrek fonksiyon bozuklu una yol açabilir. Son y llarda geli en takip ve 

tedavi yöntemleri ile sa kal n iyile mesi nedeni ile k smen yeni say labilecek 

komplikasyonlar tan mlanmaya ba lam r(61). -TM tan  hastalarda tübüllerde 

demir birikimine ba  üriner konsantrasyon defektleri ve renal tübüler asidoz gibi 

böbrek fonksiyon bozukluklar  görülmektedir (62). 

 

2.2.4.1. Solunumsal Komplikasyonlar 

TM hastalar nda çe itli pulmoner fonksiyon anormallikleri tan mlanm r. 

Bunlardan, hastalar n%80'ine kadar bildirilen restriktif anormallikler en s k görülen 

problemdir. Pulmoner disfonksiyonun kesin etiyolojisi bilinmemektedir. 

Akci erlerdeki fonksiyon bozukluklar  ve etiyolojisini ara ran birçok çal ma 

bulunmaktad r (63–65). Ancak bu etkilenmenin patogenezi hakk nda literatürdeki 

bilgiler birbiri ile çeli mektedir. Çal malar n büyük ço unlu unda restriktif tipte 

solunum fonksiyon bozuklu u paterni oldu u bildirilmi tir. Akci erdeki demir 

birikimi ile akci er fonksiyon bozuklu u aras ndaki ili kinin halen netli e 

kavu mam  olmas  nendeniyle baz  ara rmac lar akci er biyopsisi veya 

postmortem akci er incelemeleri ile akci er dokusunun histopatolojik özelliklerini 

de erlendirmeyi amaçlam lard r. Önceki postmortem çal malar, -TM hastalar n 

akci erlerinde demir varl  göstermi tir. Filosa ve ark.(66)anormal pulmoner 

fonksiyona sahip -TM hastalar n normal pulmoner fonksiyonu olanlara göre daha 

yüksek serum ferritin düzeylerine sahip oldu unu göstermi lerdir. Factor ve ark. (67) 

taraf ndan yap lan bir çal mada, toplam akci er kapasitesi ile transfüzyonel demir 

yükün ya am boyu tahminleri aras nda ters bir korelasyon oldu unu saptanm r. Bu 

nedenle, demir yüklenmesinin bu hastalarda pulmoner anormalliklere neden olarak 
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önemli bir rol oynayabilece i öne sürülmü tür. Bununla birlikte, böyle bir iddia Tai 

ve ark. (68) yapt klar  daha sonraki bir çal mas yla desteklenmemi tir. 

Ülkemizde son y llarda bu konuda yeni çal ma sonuçlar  bulunmaktad r. 

Özyörük ve ark. 2015 y nda ya  ortalamas  10,8 y l olan 49 -TMtan  çocukta 

yapt klar  çal mada akci erlerde restriktif özellikte SFT sonuçlar na ula lard r 

(69). Gülhan ve ark. (70) 2016 y nda 29 hasta ile yapt klar  çal mada ise hastalar n 

SFT sonuçlar nda daha a rl kl  olarak obstrüktif özelliklerin bask n oldu unu 

vurgulam lard r. Ayn  çal mada solunum disfonksiyonunun serum IL-8 ve TGF-  

düzeyleri ile körele oldu unu saptam lard r. Bu sonuçlardan yola ç karak 

transfüzyon ba ml -TM hastalar nda immun sistem aktivasyonunun pulmoner 

disfonksiyonda önemli bir rolü oldu unu vurgulam lard r. 

 

2.2.4.2. talasemi Tedavisi 

2.2.4.2.1. Transfüzyon 

-TMhastalar nda tedavi genel olarak eritrosit transfüzyonu, demir elasyon 

tedavisi, komplikasyonlar n izlem ve tedavisi ve hematopoetik kök hücre 

transplantasyonundan olu maktad r. -TMtan  hastalar n klinik semptomlar  olmas  

veya Hb<7 g/dL oldu u durumlarda transfüzyon tedavisi ana tedavi seçene idir. En 

k kullan lan klinik uygulama ise Hb düzeyini mümkün oldu u süre boyunca 9,5 

g/dL’nin üzerinde tutmakt r. Bu ekilde kemik ili indeki artm  döngüde ve inefektif 

eritropoezde yava lama sa lan r. Hastalardaki aneminin tedavisi ve düzenli 

transfüzyon program ndaki temel amaç; çocuklar n günlük ya am aktivitelerinin 

düzeltilmesi, büyüme ve geli menin sa lanmas  ile birlikte ekstramedüller 

hematopoez ve kemik deformitelerinin önüne geçilebilmesidir (35). 

Bu hastalara 2-5 haftal k aralar ile ortalama 10-15 ml/kg dozunda kan 

transfüzyonu yap lmaktad r. Alloimmunizasyonu ve ciddi alerjik reaksiyonlar  

önlemek için daha önce transfüzyon yap lmam  ki ilerden kan al nmas na ve lökosit 

filtresi kullanmaya dikkat edilmelidir (35). 
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2.2.4.2.2. Demir elasyonu 

Birçok talasemi k lavuzunda önerildi i üzere demir elasyonuna toplamda 20 

transfüzyon sonras nda ve/veya serum ferritin düzeyinin 1000 ng/ml’i geçti i 

durumlarda ba lanmas  önerilir. Demir elasyonuna ba lanan hastalarda ise doku 

hasar n minimum düzeyde tutulmas  için serum ferritin düzeylerinin 500-1000 

ng/ml seviyelerinde takip edilmesi hedeflenir. deal özellikte bir demir elatörünün, 

Fe+3 afinitesinin yüksek, metabolizmas n yava , elasyon etkinli i yüksek, doku 

penetrasyonunun iyi olmas  ve negatif demir dengesini sa lamas  gereklidir (71). 

Bununla birlikte a  demiri uzakla rken demir ba ml  enzim sistemleriyle 

etkile memesi ve dokulara toksik olmamas  gerekir. Demir a  birikiminin tedavisi 

ve izlemi için a daki algoritmaya uyulmas  oldukça önemlidir (35): 

1- Önleme: elasyon tedavisinin birincil amac , demir at n demir 

at  ile elasyon yoluyla demir al  dengeleyerek (demir dengesi) 

her zaman güvenli vücut demir düzeylerini korumakt r. 

2- Kurtarma tedavisi: Demir a  yük biriktikten sonra, kan transfüzyonu 

sonucu birikenlerden daha fazla demir al nmal r. Depolama demirinin 

kar lmas  yava  ve verimsizdir, çünkü herhangi bir zamanda elasyon 

için sadece küçük bir miktar demir bulunur. Demir baz  dokularda 

birikti inde, hasar genellikle geri dönü ümsüzdür. Bu nedenle tedaviyi 

kurtarmak için önleme tercih edilir. Bu nedenle elasyon terapisi, zehirli 

demir seviyeleri birikmeden önce ba lat lmal r. 

3- Acil tedavi: Kalp yetmezli i geli irse, genellikle tedaviyi de tirmek ve 

/ veya yo unla rmak için acil tedavi gereklidir. 

4- laç dozunun düzenlenmesi: Dozlama ve tedavi rejimleri de en 

ko ullara uyum gerektirir. Demir yükündeki (karaci er demir düzeyi ve 

ferritin) ve demir da ndaki (kalp demir ve fonksiyonu) özellikler iki 

ekilde dikkate al r: 

a. Azalm elasyona ba  a  demir birikimi,  

b. Fazla elasyona ba  artm elatör toksisitesi.  

5- laç tedavisine uyumun de erlendirilmesi: elasyon etkin bir ekilde 

çal abilmesi için düzenli olarak al nmal r. Bu elasyon rejimine iyi 

ba k gerektirir. Aral kl  yüksek doz elasyonu, negatif demir dengesini 
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indükleyebilir, ancak karars z demirden sürekli koruma sa lamaz ve 

demir elatöründen artan toksisiteye neden olur. Kötü uyum, 

Desferoksamin (DFO) infüzyonlar , belirli bir elatörün ho görüsüzlü ü 

veya psikolojik/psikososyal sorunlar gibi pratik sorunlardan 

kaynaklanabilir. Tedavi merkezinin kilit rolü, ailelerinden ald  deste in 

yan  s ra elasyona uyumun izlenmesi ve te vik edilmesidir. Bununla 

birlikte, bir hastay  kontrol alt na alma veya “kendini yönetme” için 

cesaretlendirmek, genellikle uzun vadeli fayda için yararl  bir 

yakla md r. 

Günümüzde demir elasyonu için kullan lan üç temel elatör 

bulunmaktad r: 

 

2.2.4.2.3. Desferoksamin (DFO):  

Desferoksamin (DFO) ilk kullan ma giren elatör olup uzun süredir 2 ya n 

üzerindeki hastalar için dünya çap nda kronik demir transfüzyonel a  demir 

yükünün tedavisinde kullan lmaktad r. DFO iki yolla etkili olmaktad r: Birinci yol 

demiri ba layarak Ferrioksamin-4’e dönü türüp demiri vücuttan atmas , ikinci yol 

ise serbest radikaller üzerinden demirin zararl  etkilerini azaltmas r. Transfüze 

edilen veya üretilen eritrositlerin y  sonucunda olu an demir molekülü DFO’ya 

ba lan p idrarda at rken, hepatositlerde biriken demir ise DFO metaboliti 

(metabolit-B) ile ba lanarak gaita ile at r. DFO’nun etkinli i verili  dozuna, verili  

yoluna, demir moleküllerinin birikim düzeylerine, vücuttaki C vitamini düzeyine ve 

hastan n elatör tedavisine uyumuna göre de kenlik gösterir. Dört dekad  a n 

klinik deneyimler ferritinin, haftada en az 5 kez 8-10-saat infüzyon olarak uygulanan 

40-50 mg/kg'da DFO monoterapisi ile kontrol edilebilece ini aç kça göstermektedir. 

Ancak çocuklarda, ortalama günlük dozlar, büyüme ve iskelet geli imi üzerindeki 

etkilerden dolay  40 mg / g'  geçmemelidir (72,73). 

 A r demir birikimi olan hastalarda tüm hafta boyunca 24 saatlik sürekli 

infüzyonla ve intravenöz (iv.) kullan m ile daha etkin elasyon sa lanabilmektedir. 

Ayr ca C Vitamini, elatl  demirin kullan labilirli ini art rarak demir at  artt r, 

ancak a  dozlarda verilmesi halinde demirin toksisitesini art rabilir. Bir hastan n 

DFO'ya yeni ba lad  ve C vitamini verilmesine karar verildi inde, vitamin 
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takviyesi birkaç hafta tedaviye kadar verilmemelidir. Desferoksamin kullanan 

hastalar n yakla k üçte birinde yüksek frekanslarda i itme kayb  ve/veya tinnitus 

komplikasyonu geli ebilir. Bu durum ço unlukla kal  hale gelmektedir. DFO’nun 

ciddi yan etkileri s kl kla doza ba ml r ve dü ük demir yükü olan hastalarda daha 

k görülür. Oküler veya i itsel toksisite geli imi dü ünüldü ünde, semptomlar 

smen veya tamamen düzelinceye kadar DFO tedavisine ara verilmesi önerilir. H zl  

büyüme dönemindeki çocuklarda dü ük demir yükünde yüksek dozlarda DFO 

verilmesi büyümeyi olumsuz etkilemektedir. Desferoksamin kullan ndaki en 

önemli problem yan etkilerinden çok kullan m zorlu u nedeniyle ya anan hasta 

uyum problemleridir. Tedavinin temel dezavantajlar  ise pahal  olmas , iv. 

uygulanmas  nedeni ile rahats z edici olmas  ve hastalarda s k görülen ilaca uyum 

sorununun görülmesi olarak say labilir (35,73). 

 

2.2.4.2.4. Deferipron (DFP) 

Deferipron (DFP), 1980'lerde Birle ik Krall k'ta klinik denemelere ba layan, 

oral olarak kullan lan bir demir elatörüdür. Etkisi esas olarak plazmadaki transferine 

ba  olmayan demirin (NTBI) mobilizasyonu ve at eklindedir. 75-100 

mg/kg/gün bölünmü  dozlarda uygulan r. Yap lan birçok retrospektif çal ma, tek 

ba na DFO ile kar la ld nda tek ba na DFP veya DFO ile sa kal m avantaj  

bildirmi tir (72,74). DFP tekli tedavisi bir y n sonunda DFO’ya göre asemptomatik 

myokardial demir birikimini azaltmada daha etkili bulunmu tur.  Yap lan retrospektif 

analizler DFO ile kar la ld nda DFP monoterapisi ile sa kal m avantaj  

desteklerken, bu sistematik meta-analizde do rulanmam r (75). DFP’nin yan 

etkileri olarak nötropeni, agranülositoz, eklemlerde özellikle diz, dirsek, ayak, el 

bileklerinde a , me, sertlik, hareketlerde k tlanma, bulant , ba  dönmesi, 

kusma, ishal, kar n a , çinko eksikli i görülebilir. Deferipronun en ciddi yan 

etkisi agranulositoz olup olgular n %0.5-1’inde idiyosenkratik agranülositoz ve 

%5’inde nötropeni görülebilmektedir. Bu nedenle haftada bir olmak üzere düzenli 

kan say  ile agranülositoz riski nedeniyle mutlak nötrofil say m kontrollerimutlaka 

yap lmal r (75,76). 
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2.2.4.2.5. Deferasirox (DFX) 

Deferasirox (DFX), transfüzyonel a  demir yükünün tedavisi için günde bir 

kez oral monoterapi olarak geli tirilmi tir. laç, 100'den fazla ülkede dünya çap nda 

-TM için birinci basamak monoterapi olarak lisans alm r. DFX, her demir 

atomunu ba layan iki molekülü olan, oral olarak emilmi  bir tridentat demir 

elatörüdür. Oral al ndan sonra yar lanma ömrü 8-16 saat olup, demirin büyük 

oranda d  ile at  sa lar (77). DFX oral efervesan tabletlerle sabah saatlerinde 

al nmal r. Genellikle önerilen 30 mg/kg/gün dozunda günde bir kez eklinde 

uygulama ile negatif elasyon sa lanmas r. Yeterli yan t al namad  

al namad nda 40 mg/kg dozuna kadar art labilir. Az say da olguda, altta yatan 

renal hasar ile ili kili oldu u dü ünülen böbrek yetmezli i bildirilmektedir. Bulant , 

kusma, diyare ve kar n a  gibi orta-hafif derecede gastrointestinal yak nmalar 

olgular n %26’s nda gözlenmi tir. Çok nadir olguda lens opasitesi ve i itme kayb  

bildirildi i için, tedavi ba lang nda ve ard ndan y lda bir kez lensin katarakt 

geli imi aç ndan de erlendirilmesi ve hastalar n odiometrik tetkiklerinin yap lmas  

önerilir (78,79). DFX tedavisi s ras nda da agranulositoz, nötropeni, anemide 

rla ma ya da trombositopeni bildirilmi tir. DFX tedavisi s ras nda ciltte ürtiker 

tarz  döküntüler gözlenebilmektedir. Genellikle bu yan etkiler hipersensitivite 

reaksiyonlar eklinde olup, tedavi ba land ktan sonraki ilk ay içerisinde görülürler 

(80). 

 

2.2.4.3. Splenektomi  

Sürekli transfüzyon ihtiyac  olup orta derecede anemisi olan -TMtan  

hastalarda ekstramedüler eritropoeze ba  olarak zamanla hipersplenizm görülür. 

Hipersplenizm geli en hastalar n transfüzyon gereksinimi artar ve splenektomi 

endikasyonu ortaya ç kabilir. 5 ya ndan büyük hastalarda, dala n 6-8 cm’den 

büyük olmas  ve kar nda distansiyona neden olmas  veya hastan n y ll k transfüzyon 

ihtiyac n artmas  (200-220 ml/kg/y l’dan daha fazla) durumlar nda splenektomi 

dü ünülmelidir (81). 

Splenektomi nedeniyle akut dönemde portal ven trombozu ya da daha sonraki 

dönemde kapsüllü bakteriyel enfeksiyonlar (Streptococcus pneumonia, Haemophilus 

influenzae ya da Niesseria meningitidis) enfeksiyonlarda art  gibi komplikasyonlar 
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izlenebilir. Enfeksiyon riskini azaltmak içinsplenektominin mümkünse 5 ya ndan 

sonra yap lmas , splenektomiden en az 15 gün önce pnömokok, meningokok ve H. 

Influenzae a lar n uygulanmas  ve splenektomi sonras  penisilin profilaksisi 

ba lanmas  gibi uygulamalar yap labilir. Endemik yerlerde ya ayan bireylere 

splenektomi sonras  malaria (s tma) için profilaksinin uygulanmas  gerekir (53,82).  

 

2.2.4.4. Hematopoetik Kök Hücre Nakli 

-TM’de tek küratif tedavi seçene i ise hematopoetik kök hücre naklidir. yi 

düzeyde risk profiline sahip hastalarda (düzenli elasyon tedavi rejimi uygulanan, 

hepatomegalisi veya karaci er fibrozisi geli memi ) hastal ks z sa kal m %90’ n 

üzerindedir. En yüksek sa kal m oran  ise HLA uyumlu karde lerden yap lan 

nakillerde mümkün olmaktad r (83). Daha ya  veya bir veya daha fazla risk 

faktörüne sahip hastalarda rejeksiyonsuz sa kal m % 75’in alt ndad r. Günümüzde 

için kök hücre nakli, sadece seçilmi  iyi riskli, HLA uygun donöre (özellikle uyumlu 

karde ) sahip olan pediatrik adaylar için uygun bir seçenek olarak tavsiye 

edilmektedir (84).  

 

2.2.4.4.1. HbF Düzeyini Art ran laçlar 

HbF düzeyini art ran hidroksiüre, 5-azasitidin, k sa zincirli ya  asitleri, 

eritropoezi uyar  ilaçlar ve talidomid kullan labilir. Hidroksiüre tedavisi baz -TM 

tan  hastalarda etkili olmakta ve transfüzyon ba ml  ortadan kald rmakla 

birlikte hastalar n büyük ço unlu unda fayda göstermemektedir (85,86).  

 

2.2.4.4.2. Gen Tedavisi 

Perrine ve ark.(87) 2010 y nda yapt klar  çal mada ciddi beta talasemi 

majörlü eri kin bir hastada (E- 0) lentilviral -globin gen transferi ile hastan n 

transfüzyon ba ms z hale gelmesinin sa land  bildirmi lerdir. Bu ba ar n 

ard ndan  ve -globin gen transferi için lentilviral vektör kullan  ile ilgili klinik 

çal malara a rl k verilmi tir (88–90). Gelecekte talasemideki genetik defekti 

düzeltmek için gen terapisinin standart hale getirilmesi hedeflenmektedir.  
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2.2.4.5. Destek Tedavileri 

Folik asid replasman , sürekli transfüzyon yap lan hastalarda gerekli 

olmamakla birlikte transfüzyon ba ml  olmayan talasemi intermedia tan  

hastalarda günlük 1 mg dozunda kullan lmas  önerilir (91). Bununla birlikte anti-

oksidan etkinli i olan E vitamini ve çinko kullan  öneren yazarlar da mevcuttur 

(92). Hepatit B a n bütün hastalara yap lmas  gerekir. Endokrinolojik 

an ormallikler olmas  durumunda endikasyona uygun ekilde tiroksin, büyüme 

hormonu, östrojen, testosteron gibi hormonlar n yerine konulmas  önerilir (93).  

 

2.3. Solunum Sisteminin De erlendirmesi 

2.3.1. Solunum Fonksiyon Testleri (SFT) 

Solunum fonksiyon testleri (SFT) çocuklardaki solunum hastal klar n klinik 

olarak de erlendirilmesinde yayg n olarak kullan lan bir laboratuvar yöntemidir. 

Hastal klar n solunum fonksiyonlar na etkisinin saptanmas , obstrüktif, restriktif veya 

mikst tip solunum bozukluklar n ayr , preoperatif de erlendirme, hastal k seyri 

ve prognozu, tedaviye cevab n de erlendirilmesi, ilaçlara ikincil olu abilecek akci er 

hasar n tedavi öncesi ve sonras nda yap lacak ölçümlerle gösterilmesi amac yla 

kullan r (94,95). SFT’lerin klinikte en s k kullan m alanlar  a da belirtilmi tir 

(96): 

 Hastal k varl  do rulamak / d lamak amac  ile, 

 Hastal k iddetini / ilerlemesini de erlendirmek için bir rehber olarak, 

 Obstrüktif ve k tlay  kusurlar  ay rt etmek için, 

 Hastal n seyrini veya tedavinin etkilerini izlemek için kullan lmaktad r. 

 

2.3.2. Çocuklarda Solunum Fonksiyon Testleri 

Baz  çocuklarda, SFT ile akci er muayenesinde veya gö üs röntgeninde 

(PAAC) bulgular ortaya ç kmadan önce akci erlerdeki anormal de iklikleri tespit 

edilebilir (97). Geçmi  y llarda, okul öncesi çocuklarda (2-6 ya  aras ) etkili solunum 

manevralar n mevcut cihazlar ile gerçekle tirilememesi nedeniyle spirometrik 

ölçümlerin do ru ekilde yap lamad  vurgulanmaktayd (98).Günümüzde ise bu ya  

grubu çocuklarda da spirometrik testler, çocuklara için özel olarak geli tirilen 
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spirometre cihazlar  ile yüksek kabul edilebilirlik ve tekrarlanabilirlik özelliklerine 

sahiptir (98–100). 

 Testler, elle kullan lan veya elektronik aletlerle yap lan basit spirometriden, 

sadece özel laboratuvarlarda yap labilen komplike testlere kadar de ebilir. 

Solunum fonksiyonlar n hangi özelli ini ölçtüklerine göre kategorize edilmi lerdir. 

Hava yolu fonksiyonu (solunan havan n hacmi, ak m h , rezistans, kompliyans), 

akci er hacimleri (total akci er kapasitesi, fonksiyonel rezidüel kapasite, alveolar 

ventilasyon), gaz difüzyon kapasitesi, kan gaz  ölçümleri, kardiyopulmoner egzersiz 

testleri ve metabolik ölçümler s kl kla kullan lan testlerdir. Sonuçlar genellikle rk, 

ya , cinsiyet, boy ve kilo için beklenen de erlerle k yaslanarak yorumlan r (101). 

Çocuklarda akci er hacim ve ak m h zlar  dü ük oldu u için, kullan lan 

aletlerin dü ük hacimlerde de do ru ölçüm yapabilmesi gereklidir. Do ru ölçüm için 

aletlerin ilk kalibrasyonundan sonra her gün yeniden kalibre edilmesi gerekir. 

Çocuklarda solunum fonksiyon testi uygulamas  önemli düzeyde beceri, tecrübe ve 

sab r gerektirir. Testi uygulayan ki inin çocuklarla çal ma konusunda tecrübeli ve 

sab rl  olmas , testler için yeterince zaman harcamas  gerekir (102–104). 

 

2.3.3. SFT Endikasyonlar  

Çocuklarda solunum fonksiyonlar  de erlendirmek için önerilen 

endikasyonlar tabloda özetlenmi tir (Tablo 6) (97,105). 
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Tablo 6. Çocuklarda SFT endikasyonlar  ve göreceli kontrendikasyonlar  

Çocuklarda Solunum Fonksiyon Testleri (SFT)Endikasyonlar  
 Solunumsal ikayeti olan çocuklarda akci erdeki mekanik anormalli i 

saptamak  
 Akci er fonksiyon bozuklu unun derecesini belirlemek  
 Fonksiyon bozuklu unun tipini belirlemek (obstrüktif, restriktif, miks)  
 Obstrüksiyonun yerini küçük ya da büyük hava yolu olarak belirlemek  
 Obstrüksiyonu sabit/de ken ya da intratorasik/ekstratorasik olarak ay rt 

etmek  
 Akci er hastal n gidi at  de erlendirmek  
 Tedavi yöntemlerinin etkisini de erlendirmek ve bunlarla tedaviye yön 

vermek  
 Hiperreaktiviteyi de erlendirmek  
 Anestezi ile yap lan tan  ve tedavi i lemlerinin riskini de erlendirmek  
 Kemoterapi ve radyoterapinin akci erlerdeki yan etkilerini gözlemlemek  
 Akci er yetersizli inin derecesini belirlemek ve prognozunu öngörmek  
 Akut ve kronik hastal klar n akci er geli imi üzerindeki etkisini incelemek 

 
Çocuklarda SFT için göreceli kontrendikasyonlar 

 Küçük ya ta olmas  ve emirleri yerine getirmede zorlanmas  
 Nedeni belirlenemeyen hemoptizi 
 Pnömotoraks öyküsü olmas  
 Unstabil kardiyovasküler durumlar 
 Torasik, abdominal ve serebral anevrizma 
 Yak n zamanda geçirilmi  göz operasyonu 
 Bulant  kusma veya a  
 Yak n zamanda geçirilmi  torasik veya abdominal cerrahi  

 

2.3.3.1. Spirometri Ile Ölçülen Akci er Hacimleri (106): 

 Tidal volüm (TV): Sakin solunum s ras nda akci ere giren ve 

zorlama olmaks n ç kan hava hacmidir (eri kinde yakla k 500 ml, 

çocuklarda yakla k 6-8 mL/kg).  

 Rezidüel volüm (RV): Zorlu ekspirasyonun ard ndan akci erde kalan 

hava hacmidir. Total akci er kapasitesinin %25-30’unu olu turur ve 

toplam hacmi yakla k 1 litredir. Basit spirometreyle ölçülemez ve 

klinik gereklilik halinde tüm vücut pletismografisi ile ölçülebilir. 

 nspiratuar rezerv volüm (IRV): Normal bir inspirasyonun ard ndan 

zorlu bir inspirasyonla al nan hava hacmi olup vital kapasitenin %45-

50’sini olu turur.  
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 Ekspiratuvar rezerv volüm (ERV): Normal bir ekspirasyonun 

ard ndan zorlu bir ekspirasyonla ç kart lan hava hacmidir. Vital 

kapasitenin %25’i olup eri kinde yakla k 1 litredir.  

 Zorlu  eksiratuar  hacim (FEVt): FVC manevras n ba lang ndan 

itibaren belirtilen sürede (t) ç kart lan hava hacmidir. En s k birinci 

saniyedeki (1. sn.) zorlu ekspiratuar volüm (FEV1) kullan lmaktad r.  

 FEV1/FVCisespirometrik de erlendirmelerinde mutlaka 

hesaplanmas  gereken ve s k kullan lan bir orand r. Normal ki ilerde 

beklenen FEV1/FVC oran  %80’nin üzerindedir. Obstrüktif 

hastal klarda bu oran beklenenden dü ük olmakla birlikte restriktif 

durumlarda bu oran n normal ya da artm  olmas  beklenir.  

 Ekspiryum ortas  maksimum ak m de eri (FEF25-75): FVC 

manevras n ortas ndaki (FVC’nin %25’i ile %75’i aras ndaki) ak m 

r. Orta ve küçük hava yollar ndaki hava ak n 

de erlendirilmesinde kullan lmas  önerilir. 

 

2.3.3.2. Akci er Kapasitesi Ölçümleri 

2.3.3.2.1. Akci er Hacimleri 

Akci er hacimleri ve total akci er kapasitesi (TLC), pletismografi veya gaz 

dilüsyonu kullan larak toraks içindeki tüm hava içeren alanlar n hacimlerinin 

ölçülmesi ile elde edilir. Akci er hacimleri, normal fizyolojik i leve ba  

fraksiyonlara ayr r. Akci er hacimlerinin ölçümleri için pletismograf ya da “vücut 

kafesi” gerektirir ve genellikle sadece özel bir SFT laboratuvar nda yap r. 

tlay  akci er defektlerini (azalm  TLC) do rulamaya özellikle yard mc  

olurlar, fakat ayn  zamanda obstrüktif akci er defektleri olan hastalar  

de erlendirmede yard mc  olurlar (artm  RV veya FVC) (96,107–109). 
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Grafik 1. Akci er hacimlerini ve da  özetleyen grafik. 

 

 Vital kapasite (VC): Akci erlerde tam inspirasyon ve maksimum 

ekspirasyon aras nda de en hava hacmidir(VK=TV+IRV+ERV). 

Derin bir inspiryumdan sonra hem yava  hem de kuvvetli bir 

ekshalasyonun hacmini ölçmek mümkündür. Maksimum 

inspirasyondan sonra ekspirasyon yava  ve zorlama olmaks n 

yap rsa buna “yava vital kapasite (YVK)”, ekspirasyon zorlu ekilde 

yap r ise “zorlu vital kapasite” (FVC) elde edilir. Sa kl  bireylerde 

YVK ve FVC de erlerinin e it olmas  beklenir. Ancak hava yolu 

obstrüksiyonu olan çocuklarda kuvvetli ekshalasyonla hava yolu 

daralmas  olur ve akci erde fazla hava birikimi nedeniyle rezidüel 

hacim artar. Böylece FVC azal r. Bu nedenle hava yolu obstrüksiyonu 

olan çocuklarda yava  vital kapasite, zorlu vital kapasiteden fazlad r 

(96,108). 

 nspiratuvar kapasite ( K): stirahatte derin ekspirasyonun ard ndan 

yap lan derin bir inspirasyonla akci erlere al nan hava hacmidir 

K=TV+IRV). 

 Fonksiyonel rezidüel kapasite (FRC): Normal bir ekspiryumun 

sonunda akci er ve havayollar nda bulunan hava hacmidir 

(FRC=ERV+RV) 

 Zorlu vital Kapasite (FVC): Derin ve maksimum bir inspirasyondan 

sonra maksimum zorlu ve h zl  ekspirasyonla akci erden d ar  at lan 

hava hacmidir. Derin inspiryumu takiben h zl  ve güçlü ekshalasyonla 
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kan hava hacmidir. Sa kl  ki iler normal olarak akci er 

hacimlerinin %80’ini alt  saniye ya da daha k sa sürede ekshale 

edebilir. A r obstrüksiyonu olan ki ilerde bu süre 20 saniyeye kadar 

uzayabilir. Zorlu vital kapasite, mukus t kaçlar , kistik fibrozis, 

bron ektazi, ast m, gö üs duvar  deformiteleri ile nöromüsküler 

hastal klar gibi obstrüktif ve restriktif hastal klarda azalabilir(95,98). 

 FEV1: Maksimum inspirasyonun ard ndan yap lan zorlu ekspiryumun 

ilk 1 saniyesinde d ar  at lan (ekspire edilen) hava hacmidir. Zorlu 

vital kapasite manevras n ba lang ndan itibaren birinci saniyede 

kar lan hava hacmidir. Genel olarak büyük hava yollar ndaki 

tl k hakk nda bilgi verir. FEV1/FVC oran n azalmas  

obstrüksiyonu, FEV1 ise obstrüksiyonun iddetini gösterir. 

Bronkospazm, ast m, mukus sekresyonu gibi obstrüktif hastal klar n 

yan  s ra akci er fibrozisi, nöromusküler hastal klar ve akci erde yer 

kaplayan lezyon gibi restriktif durumlarda da azalma görülür 

(110,111). 

 FEV1/FVC (Tiffeneau oran ): En  az  3  kabul  edilebilir  FVC  

manevras ndan elde edilen en yüksek FEV1 ve en yüksek FVC 

de erleri kullan larak hesaplan r. Havayolu obsrüksiyonu ve restriktif 

hastal klar  ay rt etmede oldukça kullan r. Obstrüksiyonlarda 

FEV1, FVC den daha fazla azalma gösterdi inden dolay  oran 

genellikle < %70 iken, restriktif durumlarda iki parametrede de ayn  

oranlarda azald ndan oran s kl kla normale yak n düzeyde kal r. 

Obstrüksiyonun varl  ortaya koymada ve ciddiyetini 

derecelendirilmesinde kullan r. 

 FEF25-75: Zorlu vital kapasite manevras n %50’sindeki ortalama 

ak m h r. Orta ve küçük çapl  bron lardaki obstrüksiyon hakk nda 

bilgi verir. Obstrüktif hastal n erken dönemlerinde azalmaya ba lar. 

FEV1/FVC oran n s rda oldu u bir dönemde FEF25-75 hava yolu 

obstrüksiyonunu göstermede yard mc  olur. Restriktif hastal klar n 

derecesi artt kça FEF25-75 de erinde de dolayl  azalmalar izlenebilir. 
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 Zirve ekspiratuar ak m h  (PEF): Maksimum inspirasyonu 

takiben maksimum ekshalasyon manevras yla ölçülür. Büyük hava 

yollar ndaki obstrüksiyon hakk nda bilgi verir. Genellikle FEV1 

ölçümleriyle koreledir. Hem eri kin hem de be  ya ndan büyük 

çocuklar için evde ölçüm yap labilecek ta nabilir aletleri (pefmetre) 

mevcuttur. Uzun dönemli ölçümü, özellikle çocukluk ça  ast  

takibinde çok yararl  bir göstergedir. Önceden bazal de erleri bilinen 

çocuklarda de ikliklerin takibinde önemli bir belirteç olarak 

kullan r. Derin bir inspiryumun ard ndan yap lan h zl  ve derin bir 

ekspiryumla akci erlerden ç kar lanhava hacmidir (112). 

Zorlu ekspiryumun 1.saniyesinde ç kar lan hava hacminin zorlu vital 

kapasiteye oran  (FEV1/FVC) oran , zorlu ekspirasyonun ortas ndaki ak m h  

(FEF25-75), zirve ekspiratuvar ak m h  (PEFR), vital kapasite (VC), inspiratuar 

hacim (IV) ve ekspiratuvar rezerv hacmi (ERV) mutlak de erleri basit spirometre ile 

ölçülebilir ve ayn  ya , boy, rk ve cinsiyetteki sa kl  çocuk verilerinden elde edilen 

referans de erlerleri ile kar la larak beklenen ve saptanan(%) de erleri belirlenir.  

Ancak FRC, RV ve TLC ölçümleri spirometri ile yap lamaz. FRC ve TLC 

ölçümünde alveoler-kapiller sisteme geçmeyen helyum, nitrojen gibi gazlar n 

kullan ld  testler veya vücut pletismografisi yöntemleri kullan r. Bunlardan FRK 

ve TLC direk olarak fakat RV de eri FRC’den ERV ç kart larak hesaplan r 

(RV=FRC-ERV).  

 

FRC ölçümü üç yöntemle yap r:  

 Çok soluklu nitrojen ar nma testi (multiple breath nitrojen washout),  

 Çok soluklu helyum dilüsyon testi,  

 Tüm vücut pletismografisi (TVP) 
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Tablo 7.Akci er fonksiyon testlerinin normal de erleri 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

2.3.4. Spirometre 

Kliniklerde SFT de erlendirmek için en yayg n kullan lan pratik ölçüm cihaz  

spirometredir. Cihazlar n ucuz, ta nabilir, evlerde kullan labilecek tiplerinin olmas  

ve uygulama kolayl  sa lamalar na kar n bu testin yap lmas  hasta ve çal an n iyi 

düzdeyde koordine olmas  gerektirir. SFT konusunda düzenlenen k lavuzlarda be  

ya ndan itibaren spirometrik testlerin yap labilece i belirtilmektedir (98,107). 

Ölçüm s ras nda derin bir inspirasyon ile güçlü, h zl  ve üfleyemez duruma gelene 

kadar verilen derin bir ekspirasyon yap lmal r. Ekspirasyon süresi en az alt  saniye 

olmal  ve gerekirse 15 saniyeye kadar uzat lmal r. Öksürükle test kesilirse çocuk en 

az 20 dakika dinlendikten sonra test tekrarlanmal r. Bir seansta sekiz tekrardan 

fazlas  önerilmez. Derin, tam bir inspirasyondan sonra zorlu bir ekspiratuar manevra 

sonucunda hava yolu ve akci er hacimleri ölçülür (98,113). 

Spirometri inspiratuar ve ekspiratuar ak  h zlar  ölçer ve çocu un mutlak 

de erlerini (L) tahmin edilen de erlerle kar la rmam za yard md  olur. Tahmin 

edilen de erler, uygun referans denklemleri kullan larak boy, cinsiyet, rk ve ya a 

dayanmaktad r. Sonunda, her çocuk için di er benzer çocuklarla kar la ld nda 

tahmin edilenlerin yüzdelik birimde de erleri vard r (102,108). Spirometriden elde 

edilen önemli parametreler unlar  içerir: 

• Zorlu vital kapasite (FVC) 

Akci er fonksiyon testlerinin normal de erleri 

Test Sonucu Normal De erler (%) 

FEV1 >80 

FVC >80 

FEV1/ FVC >80 

FEF25-75 >70 

TLC 80-120 

FRC 75-120 

RV 75-120 

DLCO 60-120 



 
 

32

• 1. Saniyedeki zorlu vital kapasite volümü (FEV1) 

• Vital kapasitenin %25’i ile %75’i aras ndaki ak m hacmi (FEF25-75) 

• Tepe eksipratuvar ak m oran  (PEFR) 

Ayr ca ek olarak u bilgileri de sa lar: 

• Ak m hacim e rileri 

• Hacim zaman grafikleri 

 

 
Grafik 2. Spirometri ile ölçülen ak m-hacim e risi (A) ve hacim-zaman grafi i 

(B)(108). 

 

2.3.4.1. Spirometre Uygulamas  

Spirometrik test uygulan rken a daki basamaklar izlenmelidir:  

1. Hastan n boyu, vücut a rl  ölçülür ve ya yla birlikte kaydedilir.  

2. Hava kaç  önlemek amac yla hastan n burnuna mandal tak r.  

3. Hasta a na uygun tek kullan ml k a zl  dudaklar  aras na al p s ca 

tutar.  

4. 4-5 defa normal ve sakin ekilde tidal solunum yapar.  

5. Test uygulay n uyar  ile olabildi ince derin ve kuvvetli bir nefes al r.  

6. Hiç beklenmeden h zl  ve kuvvetli bir ekilde nefes verir.  

7. Bu ekilde zorlayarak en az 6 saniye süreyle nefes vermeye devam eder.  

8. Yeterli sürede nefes verdikten sonra tekrar derin nefes almas  sa lanarak 

test sonland r.  
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9. Do ru ekilde art arda yap lm  en az üç test içinden en yüksek de erlere 

sahip olan test sonucu seçilir. 

Spirometrik test uygulamas nda her çocu a en az iki veya üç ölçüm yap lmas  

gereklidir. Art arda yap lan iki testte FVC ve FEV1 de erleri aras ndaki de kenlik 

%5’ten az ise üçüncü teste gerek yoktur. Ayn  anda tekrarlanan testler aras nda 

%10’dan fazla de kenlik kabul edilemez. En iyi test, ak m volüm e risi uygun 

bulunan testler içinde FVC ve FEV1’in mutlak de erleri toplam  en yüksek olan 

testtir (107,108,114). 

 

2.3.4.1.1. SFT Sonuçlar n Kabul Edilebilirlik ve Tekrarlanabilirlik 

Kriterleri (99,113): 

1- Öksürük, glottisin kapanmas , kaçak, erken bitirme, efor de kenli i gibi 

artefaktlar n bulunmamas  gerekmektedir.  

2- Ba lang çta ekspirasyon ba lang n s r noktas n bulunmas  için 

gerekli hacim FVC’nin %5’inden veya 150 ml’den küçük olmas  gerekir. 

3- nspirasyon ve ekspirasyon maksimum efor ile yap lmal r. 

4- Ekspirasyonun 10 ya  alt  çocuklarda 3 saniye; daha büyüklerde 6 

saniyeden uzun olmas  ve plato olu turmas  gerekir. 

5- Kabul edilebilirlik kriterlerine uyan en az üç manevradan en iyi ikisindeki 

FVC ve FEV1 de erleri aras nda 150 ml’den fazla fark olmamas  gerekir. 

 

2.3.4.2. Spirometrik Testlerin Yorumlanmas  

SFT sonuçlar  hastan n uyumu ve uygulanan tekni e ba ml r. Örne in, 

sa veya eksik ekshalasyonlar, uygulanan yöntemin de tirilmesi, optimal olmayan 

soluk alma çabas , akci er fonksiyonunu do ru ekilde göstermeyip sonuçlar  önemli 

ölçüde etkileyebilmektedir. Bu nedenle SFT’yi uygulayan ki inin ve SFT uygulanan 

çocuklar n uymas  ve test sonuçlar n güvenilir olmas  için Amerikan Toraks 

Derne i (ATS) ve Avrupa Toraks Derne i (ERS) taraf ndan standartlar  

belirlenmi tir (101,113,115). Bu standartlar, kabul edilebilir bir ölçümün ne oldu u, 

testin tekrarlanabilir olmas ve test sonuçlar n de erlendirilmesi konusundaki 

amalar  belirler. Bu sayede çocuklarda SFT uygulama ba ar  oranlar  art labilir. 
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Solunum fonksiyon testlerinin de erlendirilmesi, ölçülen de erin, sa kl  

ki ilerden elde edilen kaynak (beklenen/predicted) de erlerle kar la lmas  esas na 

dayan r. Beklenen de erler ayn  antropometrik (ya , cinsiyet, boy gibi) ve etnik 

özellikleri olan “normal” veya “sa kl ” bireylerde yap lan çal malardan elde 

edilmi tir. SFT’nin de erlendirilmesinde en s k kullan lan parametreler FVC ve 

FEV1’dir (102,116,117). 

Ventilasyon testlerinin de erlendirmesine klasik olarak öncelikle hastan n 

SFT manevras  uygun yap p yapmad  de erlendirilerek ba lan r. lk olarak zorlu 

ekshalasyon süresine bak lmal r. Bu süre alt  saniyeden k sa olmamal r. kinci 

ad m, ak m hacim e risinin incelenmesidir. Bu e ri hem hastan n teste uyumu, hem 

de olas  patolojinin tipi konusunda fikir verir. Test s ras nda öksürük veya hava 

kaça  gibi olaylar n yol açt  artefaktlar n varl  da bu e riden anla labilir. 

 

Tablo 8. Solunum fonksiyon bozukluklar nda say sal spirometrik de erler ve akci er 

hacim parametreleri 

Solunum fonksiyon bozukluklar nda say sal spirometrik de erler ve 
akci er hacim parametreleri 

Parametre Obstruktif Restriktif Miks 
Tip 

FVC Normal veya 
 

  

FEV1  Normal veya   
FEV1/ FVC  Normal  
FEF25-75  Normal veya  

veya  
 

TLC Normal veya 
 

  

RV    
 

- Ekspirasyon ak m s rlamas : Obstrüksiyonu gösterir. Zorlu 

ekspirasyon ak m h azalm r.FEV1,FEV1/FVC ve FEF25-75 azal r. 

Ak m volüm e risinde ekspiryumu gösterentarafta Vmax50’nin azalmas  

önemli bir parametredir. 

- Üst hava yolu obstrüksiyonu: Üst hava yollar ndaki darl kta nefes 

darl  veKOAH’a benzer muayene bulgular na neden olabilir. Üst hava 

yolu darl klar  alt solunumyoluna ba  darl klardan ay rmada, 
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darl n lokalizasyonunu saptamadamaksimum ekspirasyon ve 

inspirasyon ak m volüm e rileri kullan r.  

- Üst hava yolu darl klar nda ak m volüme risinde 3farkl  tipte görüntü 

meydana gelir: 

a- Fiks (sürekli) obstrüksiyon, 

b- Trakean n intratorasik bölümünün fiks olmayan lezyonla 

obstrüksiyonu, 

c- Trakean n ekstratorasik bölümünün fiks olmayan lezyonla 

obstrüksiyonu. 

- Küçük hava yolu obstrüksiyonu: KOAH’taki erken de iklikler 

daha çok küçük havayollar nda (çap  2mm’nin alt nda) meydana gelir. 

Spirogramda FEF25-75, ak m volüm e risindeVmax50 ve Vmax25 küçük 

hava yollar ndaki ak m h zlar  gösterir. Küçük hava 

yoluhastal nda di er de erler normal olsa bile bu parametreler 

dü ük saptan r. 

Spirometrik ölçümlerde bozuklu un obstrüktif, restriktif veya miks tipte olup 

olmad  FEV1,  FVC,  FEV1/FVC, FEF25-75’in say sal de erlerinin, referans 

de erlerine göre %’sine bak larak de erlendirilebilir. FVC obstrüktif bozukluklarda 

normal aral ktad r (>%80). Ancak a r obstrüktif bozukluklarda FVC de azalabilir 

(<%80). Obstrüktif hastal klar n semptomatik dönemlerinde hemen hemen daima 

FEV1 dü er (< %80). FEV1’deki bu dü , a r obstrüktif bozukluklarda FVC’den 

daha belirgin olur. Bu nedenle FEV1/FVC oran n dü üklü ü (< %80) primer 

obstrüksiyon parametresi olarak kullan r. Obstrüktif hastal klarda orta-küçük çapl  

hava yollar  da etkilenmi se FEF25-75 de eri de dü er (< %70). Restriktif 

hastal klarda VC ve FVC dü er (< %80), FEV1 de bu dü le orant  olarak azal r (< 

%80), ancak FEV1/FVC oran  normal kal r. Restriktif hastal k tan  kesinle tirmek 

için akci er hacimleri de ölçülmelidir. Hem obstrüktif hem de restriktif yani miks tip 

hastal  olan çocukta ise FVC ve FEV1 yan nda FEV1/FVC oran  da dü ük bulunur 

(98,113). 
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2.3.4.3. Reversibilite Testi Ile Yap lan SFT 

Bir hastaya obstrüktif bir bozukluk te hisi konulursa, obstrüksiyonun 

reversibilitesi, bir bronkodilatörün (örne in albuterol) inhalasyonu sonras nda 

FEV1tekrar ölçülerek de erlendirilmelidir. FEV1 de erinde bronkodilatatöt sonras  

%12'lik bir FEV1 art  tahmin edilmektedir (veya FEF25-75'te tahmin edilen %25'ten 

fazla art ).  

Bronkodilatöre yan t pre-bronkodilatör FEV1 ve bronkomotor tonus ile 

ili kilidir. Pre-bronkodilatör FEV1 aç ndan ba lang ç FEV1’i normal s rlarda olan 

sa kl  ya da inhaler kortikosteroid tedavisi alt nda asemptomatik ast ml  çocuklarda 

bronkodilatörle artacak hava hacmi azal r ve bronkodilatör yan  görülmeyebilir. En 

iyi bronkodilatör yan  ba lang ç FEV1’i hafif-orta derecede dü ük olanlarda izlenir. 

Ancak ba lang çta çok dü ük FEV1 de erlerinde solunum yolu inflamasyonu daha 

r bas p, bronkodilatöre yan t izlenmeyebilir. Bu durumda inhaler budesonid 400 

g/ gün, alt  hafta veya oral prednizolon 0.5-1 mg/kg/gün, 10-15 gün tedavileri 

sonras nda FEV1 de erinde >%12 iyile me izlenebilir ve geç reversibilite olarak 

adland r (118,119). 
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3. MATERYAL ve METOD 

 

3.1. Ara rman n Yeri ve Zaman  

Bu çal mada, Dicle Üniversitesi Çocuk Hematoloji ve Onkoloji Bölümü 

Klini i’nde takipli olan 12-21 ya  aras  transfüzyon ba ml -talasemi majör tan  

çocuklarda akci er fonksiyonlar  vaka-kontrol yöntemi ile ara lacakt r. Çal ma 

Dicle Üniversitesi T p Fakültesi Etik Kurulu taraf ndan onay al narak yap lm r 

(Tarih: 17.10.2018ve Karar No:293). 

 

3.2. Çal maya Al nma Kriterleri 

1- Genetik ve klinik olarak kesinle mi -TM tan  olmas  

2- En az son iki y ld r düzenli eritrosit transfüzyon yap yor olmas  

3- elasyon tedavisine tam uyum göstermesi  

4- Son bir ay içerisinde herhangi bir enfeksiyon veya operasyon öyküsünün 

olmamas   

5- Testlerin yap ld  dönemde herhangi bir ikayetinin olmamas   

6- Solunum fonksiyon testine uyum sa layabilmesi 

7- Bilgilendirilmi  gönüllü onam formunun hasta çocuk ve yak nlar  

taraf ndan onaylanm  olmas . 

 

3.3. Çal madan Ç kar lma Kriterleri 

1- Bilgilendirilmi  gönüllü onam formunun kabul edilmemesi, 

2- Bilinen kalp yetmezli i, kardiyak aritmi, hemokromatoz ile uyumlu 

olabilecek bulgular (Ekokardiyografi ile do rulanm  olacak ekilde) veya 

ileri derecede karaci er hastal  gibi hemokromatoz ile ilgili bilinen 

kronik bir hastal k öyküsü olmas  

3- Solunum fonksiyon testlerine uyum göstermemesi 

4- Aktif tütün veya tütün ürünlerini kullan yor olmas  

5- Geçirilmi  akci er veya kardiyak operasyon öyküsü olmas  

6- Ast m, amfizem veya KOAH gibi kronik akci er hastal  tan lar n 

olmas  
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7- Aktif enfeksiyonu olmas  veya SFT yapmas  engelleyecek 

kontrendikasyonlar na sahip olmas  

8- Kemik ili i transplantasyonu öyküsü olmas  

9- Demir elatör tedavilerine ve takibine düzenli gelmemesi 

olarak belirlenmi tir. 

 

3.4. talasemi Majör ( -TM) Tan  Hastalar n Takibi 

Dicle Üniversitesi T p Fakültesi Çocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dal  

polikliniklerinde takipte olan -TMtan  çocuklar n öyküleri ve muayene bulgular  

kay t edildi. Özellikle akci er muayenesinin normal olup olmad  de erlendirildi. 

Poliklini imizdeki tüm hastalar Uluslararas  Talasemi Federasyonu (TIF: Thalasemia 

International Federation) ve Türk Hematoloji Derne i (THD) rehberleri 

do rultusunda takip edildi. Hgb düzeyini 9-10,5 g/dL üzerinde tutacak ekilde takip 

edilen hastalara gerekli durumlarda kan grubu ve subgrub uyumlu, filtre edilmi  ve 

serolojik testleri (anti-HIV, HbsAg, Anti-HbsAg ve Anti-HCV) normal saptanan, 

al n üzerinden 7 gün geçmemi  eritrosit süspansiyonu replasmanlar  yap ld . 

Hastalar n hastal k ciddiyetine göre3-4 haftal k aralar ile kontrole gelmesi önerildi. 

 

3.5. Demir Birikiminin Takip Edilmesi 

Hastalar n almakta olduklar elatör, dozu ve düzenli kullan p kullanmad klar  

not edildi. Transfüzyon uygulanacak tüm hastalardan transfüzyondan hemen önce 

tam kan say  yap ld  (Cell-Dyn Ruby® Kan Say m Cihaz , Abbott Dagnostics, 

ABD.). Çal mam za al nacak tüm hastalardan transfüzyon öncesi son be  ferritin 

ölçümünün ortalamas , Hemoglobin(Hgb), Hematokrit (Hct) (%), Toplam Lökosit 

say  (WBC), nötrofil, lenfosit, eozinofil, Trombosit(Plt) ve immunoglobulin E 

(IgE) düzeyleri kay t edildi. 

 

3.6. Solunum Fonsiyon Testi Sonuçlar  

Tüm hastalara Dicle Üniversitesi T p Fakültesi Çocuk Sa  ve Hastal klar  

Allerji- mmünoloji Poliklini i Solunum Fonksiyon Testi Laboratuvar ’nda SFT 

konusunda tecrübeliteknisyenler taraf ndan transfüzyon öncesinde (Flow Handy 

ZAN 100® Spirometri Cihaz , Revival Medikal, Türkiye, Seri No: 9-1310357) 
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spirometrik testler yap ld . Spirometri öncesinde, hastalar test konusunda 

bilgilendirildi. Test tarihi, hastalar n ya , cinsiyeti, ayn  gün içerisinde elde edilen 

transfüzyon öncesi tam kan say  sonuçlar  kay t edildi. 

Tüm çocuklar n spirometrik testleri s ras nda burunlar  mandalla 

kapat ld ktan sonra oturur pozisyonda tek kullan ml k a zl k ile derin, tam bir 

inspirasyondan sonra zorlu bir ekspiratuvar manevra esnas nda, hava yolu ve akci er 

hacimleri ölçüldü. Ekspirasyon süresinin en az 6 sn olmas na özen gösterilerek do ru 

ekilde ardarda yap lan 3 ölçümden en yüksek de ere sahip olan seçildi. Testin do ru 

yap p yap lmad  ak m-hacim e risine bak larak kontrol edildi.  

 

3.7. Akci er Bulgular n ve PAAC Grafisinin De erlendirilmesi 

Hastalar n kontrolleri s ras nda çekilen PAAC grafilerindeki bulgular 

(kardiyotorasik orandaki art , hiler bölge, bronkovasküler yap lardaki de imler, 

plrevral efüzyon, kardiyak konturlar n durumu) çal madan bilgisi olmayan iki 

deneyimli çocuk gö üs ve allerji hastal klar  uzman hekimleri taraf ndan 

de erlendirildi. PAAC grafisi de erlendirmeye uygun olmayan ve kardiyak patoloji 

dü ünülen hastalar çal maya dahil edilmedi.  

 

3.8. Çal mada De erlendirilen Parametreler 

Hastalar ya , ilk tan  ya , cinsiyeti, takip süresi, transfüzyon s kl , 

kulland klar  demir elatörleri, elatör dozlar , labaratuvar parametreleri, paac 

grafilerindeki bulgular, solunum fonksiyon test sonuçlar  ile birlikte 

de erlendirilecektir.  

 

3.9. statistiksel Analiz 

De kenlerin analizinde SPSS 25.0© (IBM Corporation, Armonk, New York, 

United States) program  kullan ld . Verilerin normal da ma uygunlu u Shapiro-

Wilk testi ile de erlendirildi. Gruplar n nicel de kenlerine göre birbiri ile 

kar la lmas nda normal da m gösterenlerde Independent Samples T testi 

Bootstrap sonuçlar yla kullan rkan normal da m göstermeyen de kenlerin 

analizinde Mann-Whitney U testi Monte Carlo simülasyon tekni i ile kullan ld . 

Kategorik de kenlerin birbiri ile kar la lmas nda ise Fisher Exact testi Exact 
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sonuçar yla kullan rken Fisher-Freeman-Holton testi Monte Carlo Simülasyon 

tekni i ile test edildi ve sütun oranlar n birbiri ile kar la p Benjamini-Hochberg 

düzeltmeli p de eri sonuçlar na göre ifade edildi.  Nicel de kenler tablolarda 

Ortalama±SS (Standart sapma) ve medyan (Minimum/Maximum) ile gösterilirken 

kategorik de kenler ise n(%)  olarak gösterildi. De kenler %95 güven düzeyinde 

incelenmi  olup p de eri 0,05 ten küçük anlaml  kabul edildi. 
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4. BULGULAR 

 

4.1. Demografik Bulgular 

Çal mam za20 Ekim2018 ve 1 Aral k 2018 tarihleri aras nda Dicle 

Üniversitesi T p Fakültesi Hastanesi Çocuk Hematoloji Klini i’nde  talasemi majör 

-TM) tan  ile izlenen ve çal maya kat lmay  kabul ederek imzal  onam formu 

al nan toplam 26 hasta dahil edildi.   

Hastalar n ortalama ya  14.77±2.97 y l (k zlarda 14,3±2,67 ve erkeklerde 

15,06±3,2) (12-20) idi. Hastalar n ortalama tan  ya  15.38±12.66 ay (k zlarda 

8,8±4,99 ve erkeklerde 19,5±14,32) (3-60)  olarak bulundu. Hastalar n klini imizde 

ortalama takip süresi ise (k zlarda 13,4±2,39 ve erkeklerde 13,31±3,53)13.35±3.08 

(7-19) y l olarak bulundu. Hastalar n transfüzyon s kl  ortalama 3.11±0.65 haftada 

bir (k zlarda 3,1±0,57 ve erkeklerde 3,13±±0,72) (2-4 haftada bir) olarak bulundu 

(Tablo 9). 

 

Tablo 9. Hastalar n demografik özellikleri ve laboratuvar sonuçlar . 
  

  
Ortalama±SS.   Medyan (Min. / Max.) 

Ya  (Y l) 14.77±2.97   13 (12 / 20) 

Talasemi Tan  Ya  (Ay) 15.38±12.66   11.5 (3 / 60) 

Takip Süresi (Y l) 13.35±3.08   12.5 (7 / 19) 

Boy (cm) 151.04±10.17   152 (135 / 176) 

rl k (kg) 40.81±9.08   41.5 (27 / 71) 

VK  (kg/m2) 17.66±1.88   17.5 (14.18 / 22.92) 

elatör Dozu (Deferasiroks) (mg) 1,096.15±316.84   1000 (500 / 2000) 

Hemoglobin (g/dL) 8.56±0.73   8.65 (7.3 / 9.8) 

Nötrofil (*109/L) 5.11±2.90   4.2375 (1.318 / 13.02) 

Lenfosit (*109/L) 4.69±4.54   2.55 (0.8 / 18) 

Trombosit (*109/L) 431.05±306.39   293.35 (149.1 / 1167) 

Eozinofil (*109/L) 0.30±0.27   0.1885 (0.033 / 1.117) 

Toplam Lökosit Say  (*109/L) 10.99±7.56   7.605 (2.78 / 31.28) 

AST (U/L) 30.58±33.10   22.5 (12 / 186) 

ALT (U/L) 26.73±34.61   16 (6 / 181) 

Kreatinin (mg/dL) 0.57±0.08   0.545 (0.46 / 0.79) 

GFR (ml/dk) 117.85±19.45   115.67 (76.98 / 159.42) 

IgE (IU/mL) 39.59±38.13   18.9 (18.7 / 168) 

Ferritin (ng/mL) 2,837.11±3,199.90   1752.5 (178 / 15205) 
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FVC (%) 80.88±11.76   82.5 (56 / 102) 

FEV1(%) 87.85±14.40   91.5 (59 / 106) 

FEV1/FVC (%) 106.04±8.25   107.5 (89 / 118) 

PEF (%) 82.65±16.65   85.5 (51 / 118) 

FEF2575 (%) 91.42±25.44   93 (44 / 141) 

SS.:Standart Sapma, Min.:Minimum, Max.:Maximum, VK : Vücut kitle indeksi, AST: Aspartat amino transferaz, 

ALT: Alanin amino transferaz, GFR: Glomerüler filtrasyon h , IgE: Immunglobulin E, FVC: Zorlu vital 

kapasite, FEV1: Zorlu eksiprasyon hacmi (1. saniye), PEF: Tepe ak m h ,  FEF: Zorlu ekspirasyon ortas  ak m 

  

 

Hastalar n ortalama Hgb düzeyi 8.56±0.73 g/dL olarak bulundu(k zlarda 

8,85±0,67 ve erkeklerde 8,38±0,73). Hastalar n ortalama ferritin düzeyi 2837±3199 

ng/dL olarak bulundu(k zlarda 2096±1456 ve erkeklerde 3300±3898). 

Hastalar FVC, FEV1, FEV1/FVC ve FEF2575 sonuçlar na göre de erlendirildi. 

Yap lan solunum fonksiyon testi parametrelerinde ortalama FEV1 de eri %87,85 ± 

14,40 (59-106), ortalama FVC %80,88 ± 11,76 (56-102), ortalama FEV1/FVC de eri 

106.04±8.25 (89-108), ortalama PEF (%) de eri 82.65±16.65 (51-118) ve ortalama 

FEF2575 (%) de eri ise 91.42±25.44 (44-141) olarak bulundu (Tablo 9). 

Hastalar n 5 (%19,23)’ine (üç erkek, iki k z) hipersplenizm bulgular  

nedeniyle splenektomi yap lm . Çal maya al nan bütün hastalar elatör 

kullanmaktayd . Hastalar n tamam  (%100) Deferasiroks (DFX) kullanmaktayd . 

Kombine elasyon tedavisi alan yoktu. Hastalar n kulland  deferasiroks dozu 

ortalamas  ise 1096.15±316.85 mg olarak bulundu (Tablo 9). 
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Tablo 10. Hastalar n özellikleri ve PAAC grafisi bulgular n da . 

  n   % 
Cinsiyet       
  Erkek 16   61.5% 
  z 10   38.5% 
Transfüzyon S kl        
  2 Haftada bir 4   15.4% 
  3 Haftada bir 15   57.7% 
  4 Haftada bir 7   26.9% 
Kan Grubu       
  A Rh+ 10   38.5% 
  B Rh+ 5   19.2% 
  0 Rh+ 11   42.3% 
PAAC grafisi yorumu       
  Normal Akci er Bulgular  13   50.0% 
  Sa  hiler dolgunluk 2   7.7% 

  Sa  bronkovasküler i aretlerde 
belirginle me 4   15.4% 

  Bilateral bronkovasküler i aretlerde 
art  2   7.7% 

  Sol hiler lap 1   3.8% 
  Bilateral hiler dolgunluk 1   3.8% 
  Sol hiler dolgunluk 1   3.8% 
  Kardiyomegali 1   3.8% 

  Mediastinal ve paratrakeal yuu ak 
doku art  1   3.8% 

SFT Yorumu       
  Normal 13   50% 
  Obstruktif 2   7.7% 
  Restriktif 7   26.9% 
  Miks 4   15.4% 
Splenektomi durumu       
  Var 5   19.2% 
  Yok 21   80.8% 
SS.Standart Sapma, Min.:Minimum, Max.:Maximum 

 

Hastalar n 10’ü k z, 16’s  erkek (K/E: 0.625) idi. Hastalar n 15 (%57.7)’sine 

3 haftada bir, 7 (%26.9)’sine 4 haftada bir ve 4 (%15.4)’üne 2 haftada bir kan 

transfüzyonu yap ld  saptand . Hastalar n 11 (%42.4)’inin kan grubu 0 Rh+, 10 

(%38.5)’unun A Rh+ ve 5 (%19.2)’inin B Rh+ oldu u saptand  (Tablo 10).  

Hastalar uzman radyolog taraf ndan PAAC grafisi bulgular  üzerinden 

de erlendirildi. Hastalardan 13 (%50)’ünde normal akci er grafisi bulgular , 4 

(%15,4)’ünde sa  bronkovasküler belirginlik art , 2 (%7,7)’sinde bilateral 
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bronkovasküler belirginlik art , 2 (%7,7)’sinde sa  hiler dolgunluk saptand  (Tablo 

10). 

Hastalar n SFT sonuçlar na göre solunum yolu patolojileri s fland ld . 

Hastalar n 13 (%50)’ünün normal, 7 (%26,9)’sinin restriktif, 4 (%15.4)’ünün miks ve 

2 (%7.7)’ hastan n da obstruktif tipte solunum fonksiyon testine sahip oldu u 

görüldü (Tablo 10). 

 

Tablo 11. Hastalar n ya lar na göre iki gruba ayr ld  tablo. 

  

Ya  
P 14   >14 

(n=16) (n=10) 
    Ortalama±SS.   Ortalama±SS.   
VK  (kg/m2) 17.26±1.67   18.30±2.11 0.196 
    Medyan(Min/Max)   Medyan(Min/Max)   

elatör Dozu (mg) 1000 (500 / 1500)   1000 (750 / 2000) 0.235 
Ferritin (ng/mL) 1921.5 (616 / 8755)   1540.5 (178 / 15205) 0.661 
    Ortalama±SS.   Ortalama±SS.   
Hemoglobin (g/dL) 8.66±0.79   8.41±0.62 0.366 
FVC (%) 84.75±6.57   74.70±15.60 0.105 
FEV1 (%) 94.81±7.62   76.70±15.97 0.021 
FEV1/FVC (%) 109.81±6.25   100.00±7.63 0.007 
FEF2575 (%) 103.38±20.09   72.30±21.56 0.003 
PEF (%) 90.13±12.10   70.70±16.36 0.011 
    n (%)   n (%)   
Transfüzyon S kl          
  2 Haftada bir 3 (18.8)   1 (10) 0.010 
  3 Haftada bir 12 (75) B   3 (30)   
  4 Haftada bir 1 (6.3)   6 (60) A   
SFT yorumu         
  Normal 10 (62.5) B   3 (30) 0.020 
  Obstruktif 2 (12.5)   0   
  Restriktif 4 (25)   3 (30) A   
  Miks 0 (0)   4 (40) A   
Splenektomi durumu         
  Var 0 (0)   5 (50) A 0.004 
  Yok 16 (100) B   5 (50)   
Independent Samples T Test(Bootsrap), Mann Whitney U test (Monte Carlo), Fisher Freeman Halton 
Test(Monte Carlo), Fisher Exact Test(Exact),  SS.:Standart sapma, Min.:minimum, Max.:Maximum, A 
Ya 14 grubunua göre anlaml , B Ya  >14 grubunua göre anlaml  
SS.:Standart Sapma, Min.:Minimum, Max.:Maximum, VK : Vücut kitle indeksi, AST: Aspartat 
amino transferaz, ALT: Alanin amino transferaz, GFR: Glomerüler filtrasyon h , IgE: 
Immunglobulin E, FVC: Zorlu vital kapasite, FEV1: Zorlu eksiprasyon hacmi (1. saniye), PEF: Tepe 
ak m h , FEF: Zorlu ekspirasyon ortas  ak m h  

 

Hastalar 14 ya  alt  ve üstü olmak üzere iki gruba ayr ld nda, hemogram 

parametreleri, VK , kulland klar  Deferasiroks dozlar  ve Ferritin düzeyleri aç ndan 
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gruplar aras  anlaml  fark saptanmad . Hastalar SFT sonuçlar na göre 

kar la ld nda ise FEV1, FEV1/FVC, FEF2575 ve PEF de erleri 14 ya ndan 

küçük hastalarda 14 ya ndan büyük hastalara göre istatistiksel aç dan anlaml  

ekilde daha yüksek saptand  (s ras yla; p=0.021, p=0.007, p=0.003 ve p=0.011) 

(Tablo 11). 

14 ya ndan küçük hastalarda üç haftada bir transfüzyon daha yüksek oranda 

yap r iken (12 hasta) 14 ya ndan büyük hastalarda ise s kl kla dört haftada bir 

transfüzyon yap ld  saptand  (p=0.010).14 ya ndan küçük ( ) hastalarda SFT 

sonuçlar  de erlendirildi inde ise 10 (%62.5) hastan n normal, 2 (%12.5) hastan n 

obstruktif ve 4 (%25) hastan n da restriktif tipte solunum s nt  oldu u saptand . 

14 ya ndan büyük çocuklarda ise 3 (%30) hastan n normal, 3 (%30) hastan n 

restriktif ve 4 (%40) hastan n miks tipte solunum s nt  oldu u saptan rken hiçbir 

hastada obstruktif tipte solunum s nt  olmad  saptand  (Tablo 11). Çal maya 

dahil edilen hastalardan splenektomi yap lan 5 hastan n tümünün 14 ya ndan büyük 

oldu u saptand  (p=0.004) (Tablo 11). 
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Tablo 12. Hastalar n cinsiyetlerine göre laboratuvar bulgular  ve SFT sonuçlar n 

kar la lmas . 

  

Cinsiyet 
P Erkek   z 

(n=16) (n=10) 
    Ortalama±SS.   Ortalama±SS.   
Ya  (y l) 15.06±3.19   14.30±2.67 0.353 
VK  (kg/m2) 17.46±1.96   17.98±1.81 0.506 
Boy (cm) 152.69±11.05   148.40±8.45 0.298 
    Medyan(Min/Max)   Medyan(Min/Max)   
Kilo (kg) 41 (28 / 71)   42.5 (27 / 49) 0.906 
Talasemi Tan  Ya  (ay) 18 (3 / 60)   7.5 (3 / 20) 0.024 
Takip Süresi (y l) 12.3 (7 / 19)   12.5 (11 / 18) 0.825 

elatör Dozu  1000 (750 / 2000)   1125 (500 / 1500) 0.952 
Nötrofil (*109/L) 4 (2 / 13)   4.5 (1.3 / 9.6) 0.660 
Lenfosit (*109/L) 2.7 (0.8 / 18)   2.2 (1.2 / 13.8) 0.334 

Trombosit (*109/L)  293.4 (161.8 / 
1167)   305.8 (149.1 / 

854.9) 0.983 

WBC (*109/L) 7.7 (3 / 31.3)   6.9 (2.8 / 23.1) 0.743 
AST (U/L) 23 (14 / 186)   21.5 (12 / 36) 0.815 
ALT (U/L) 14.5 (6 / 181)   20.5 (7 / 45) 0.688 
IgE (IU/mL) 18.9 (18.8 / 128)   19.8 (18.7 / 168) 0.585 
Ferritin (ng/mL) 1773 (178 / 15205)   1670.5 (598 / 4550) 0.487 
    Ortalama±SS.   Ortalama±SS.   
Hemoglobin (g/dL) 8.38±0.73   8.85±0.67 0.107 
GFR (ml/dk.) 123.26±18.49   109.18±18.58 0.074 
SFT Yorumu         
  Normal 7 (43.75)   6 (60) 0.999 
  Obstruktif 2 (12.5)   0 (0)   
  Restriktif 4 (25)   3 (30)   
  Miks 3 (18.75)   1 (10)   
Splenektomi Durumu         
  Var 3 (18.8)   2 (20) 0.999 
  Yok 13 (81.3)   8 (80)   
Independent Samples T Test(Bootsrap), Mann Whitney U test (Monte Carlo), Fisher 
Freeman Halton Test(Monte Carlo), Fisher Exact Test(Exact),  SS.:Standart sapma, 
Min.:minimum, Max.:MaximumSS.:Standart Sapma, Min.:Minimum, 
Max.:Maximum, VK : Vücut kitle indeksi, AST: Aspartat amino transferaz, ALT: 
Alanin amino transferaz, GFR: Glomerüler filtrasyon h , IgE: Immunglobulin E 

 

Hastalar erkek ve k z cinsiyetlerine göre kar la ld  (Tablo 12). Cinsiyete 

göre SFT parametreleri aç ndan (FEV1, FVC, FEV1/FVC, FEF25-75, PEF) 

cinsiyetler aras nda farkl k saptanmad  (p>0.05).  
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Hastalar n boy ortalamalar  (erkeklerde 152,69±11,05 ve k zlarda 

148,4±8,45) 151 ± 10,17 cm, vücut a rl klar  ortalamalar  (erkeklerde 41,31±10,1 ve 

zlarda 40±7,49) 40,80 ± 9,07 kg, vücut kitle indeksi (VK ) ortalamalar  (erkeklerde 

17,46±1,96 ve k zlarda 17,98±1,81) 17,66 ± 1,88 kg/m² olarak bulundu. Erkek ve k z 

cinsiyetleri aras nda boy, a rl k ve VK  aç ndan istatistiksel anlaml  fark 

saptanmad  (Tablo 12). 

Cinsiyetler aras nda ya , talasemi takip süresi, kullan lan elatör dozlar  ve 

laboratuvar sonuçlar  aras nda istatistiksel aç dan anlaml  fark saptanmad  (p>0.05). 

Cinsiyetler aras nda SFT sonuçlar  ve splenektomi yap lmas  aç ndan da anlaml  

fark saptanmad  (p>0.05). Erkek hastalar n k z hastalara göre daha geç dönemde (18 

aya kar n 7,5 ay) TM tan  ald  ve bu fark n istatistiksel aç dan anlaml  oldu u 

saptand  (p=0.024) (Tablo 12). 

Hastalar ayr ca cinsiyetlerine göre SFT bulgular  ile de erlendirildi. 

Erkeklerin 7 (%43.75)’ünde ve k zlar n 6 (%60)’s nda SFT bulgular  normal 

saptand . Erkeklerin 2 (%12.5)’sinde obstruktif tipte SFT bulgusu saptan rken 

zlardan hiçbirinde obstruktif tipte solunum s nt  saptanmad . Erkeklerden  

(%25)’inde ve k zlar n 3 (%30)’ünde restriktif tipte solunum s nt  saptand . 

Erkeklerin 3 (%18.75)’sinde ve k zlar n 1 (%10)’inde miks tipte solunum s nt  

saptnd . K z ve erkek gruplar  aras nda SFT bulgular n da  aç ndan anlaml  

farkl k saptanmad  (p=0.999)(Tablo 12). 
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Tablo 13. Hastalar  VK  de erlerine göre kar la ld  tablo. 

  

VK  (kg/m2) 
P <18   >18 

(n=15) (n=11) 
elatör Dozu (mg) 1000 (500 / 2000)   1000 (750 / 1500) 0.629 

Nötrofil (*109/L) 4.4 (2.2 / 13)   4.1 (1.3 / 10.5) 0.725 
Lenfosit (*109/L) 2.6 (1.7 / 14.4)   2.2 (0.8 / 18) 0.533 

Trombosit (*109/L) 297.6 (161.8 / 
1037)   262.5 (149.1 / 

1167) 0.613 

Eozinofil (*109/L) 0.2 (0.1 / 1.1)   0.1 (0 / 0.7) 0.949 
WBC (*109/L) 7.6 (4.8 / 24.3)   7.5 (2.8 / 31.3) 0.638 
AST (U/L) 23 (14 / 57)   21 (12 / 186) 0.837 
ALT (U/L) 15 (6 / 71)   19 (7 / 181) 0.890 
IgE (IU/mL) 36.6 (18.8 / 168)   18.8 (18.7 / 32.7) 0.003 
Ferritin (ng/mL) 1942 (753.9 / 8755)   1477 (178 / 15205) 0.330 
    Ortalama±SS.   Ortalama±SS.   
Hemoglobin (g/dL) 8.56±0.85   8.56±0.56 0.998 
NLR 1.44±0.56   1.53±0.73 0.745 
GFR (ml/dk.) 108.38±15.84   130.75±16.64 0.002 
FVC (%) 82.27±11.81   79.00±11.99 0.487 
FEV1(%) 89.93±14.31   85.00±14.70 0.405 
FEV1/FVC (%) 106.13±8.90   105.91±7.71 0.720 
FEF2575(%) 93.00±26.54   89.27±24.97 0.699 
PEF (%) 86.40±17.51   77.55±14.62   
Independent Samples T Test(Bootsrap), Mann Whitney U test (Monte Carlo), Fisher 
Freeman Halton Test(Monte Carlo), Fisher Exact Test(Exact),  SS.:Standart sapma, 
Min.:minimum, Max.:Maximum 
SS.:Standart Sapma, Min.:Minimum, Max.:Maximum, VK : Vücut kitle indeksi, 
WBC: Toplam Lökosit Say , NLR: Nötrofil-Lenfosit oran , AST: Aspartat amino 
transferaz, ALT: Alanin amino transferaz, GFR: Glomerüler filtrasyon h , IgE: 
Immunglobulin E, FVC: Zorlu vital kapasite, FEV1: Zorlu eksiprasyon hacmi (1. 
saniye), PEF: Tepe ak m h , FEF: Zorlu ekspirasyon ortas  ak m h  
 

Hastalar VK  18 kg/m2 alt  ve üstü olacak ekilde gruplara ayr larak 

kar la ld . VK <18 kg/m2olan çocuklardaki IgE düzeyleri VK >18 kg/m2olan 

çocuklardan istatistiksel aç dan anlaml ekilde yüksekti (36.6’ya kar n 18.8 IU/mL) 

(p=0.003). Hastalar n VK  de erine göre gruplara ayr lmas  sonras nda, laboratuvar 

parametreleri, ferritin düzeyleri hastalar n kulland klar elatör dozlar  ve SFT 

sonuçlar  aç ndan gruplar aras  istatistiksel anlaml  fark saptanmad  (p>0.05) 

(Tablo 13). 

Hastalar n 15 (%57,69)’inin ortalama ferritin düzeyi > 1500 ng/ml, 11’inin 

ortalama ferritin düzeyi < 1500 ng/ml idi. Hastalar n ortalama serum ferritin 
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düzeylerine göre SFT bulgular  kar la ld nda; ferritin düzeyi < 1500 ng/ml ve > 

1500 ng/ml olan iki grup aras nda FEV1, FVC, FEV1/FVC, FEF25-75ve PEF ortalama 

de erleri ile ferritin düzeyi aras nda istatistiksel olarak anlaml  fark saptanmad  

(p>0.05) (Tablo 13). 

 

Tablo 14. Hastalar n Ferritin de erine göre grupland ld  tablo. 

  

Ferritin 
P <1500   >1500 

(n=11) (n=15) 
    Medyan(Min/Max)   Medyan(Min/Max)   

elatör Dozu 
(Deferasiroks) 1000 (500 / 1500)   1000 (750 / 2000) 0.142 

Toplam Lökosit 
Say  7.7 (2.8 / 20.7)   7.6 (4.8 / 31.3) 0.866 

AST (U/L) 20 (16 / 37)   23 (12 / 186) 0.804 
ALT(U/L) 17 (8 / 45)   15 (6 / 181) 0.718 
IgE (IU/mL) 18.9 (18.7 / 46.7)   28.9 (18.7 / 168) 0.164 
    Ortalama±SS.   Ortalama±SS.   
Hemoglobin (g/dL) 8.75±0.67   8.43±0.76 0.262 
FVC (%) 84.73±10.05   78.07±12.44 0.158 
FEV1 (%) 89.91±12.15   86.33±16.09 0.543 
FEV1/FVC (%) 104.73±9.49   107.00±7.42 0.499 
FEF2575 (%) 93.55±27.21   89.87±24.92 0.733 
PEF (%) 84.64±11.83   81.20±19.74 0.586 
    n (%)   n (%)   
Transfüzyon S kl          
  2 Haftada bir 0 (0)   4 (26.7) 0.222 
  3 Haftada bir 8 (72.7)   7 (46.7)   
  4 Haftada bir 3 (27.3)   4 (26.7)   
SFT Yorumu         
  Normal 6 (54.5)   7 (46.7) 0.117 
  Obstruktif 2 (18.2)   0    
  Restriktif 2 (18.2)   5 (33.3)   
  Miks 1 (9.1)   3 (20)   
Independent Samples T Test(Bootsrap), Mann Whitney U test (Monte Carlo), 
Fisher Freeman Halton Test(Monte Carlo), Fisher Exact Test(Exact),  SS.:Standart 
sapma, Min.:minimum, Max.:Maximum 
SS.:Standart Sapma, Min.:Minimum, Max.:Maximum, VK : Vücut kitle indeksi, 
WBC: Toplam Lökosit Say , NLR: Nötrofil-Lenfosit oran , AST: Aspartat 
amino transferaz, ALT: Alanin amino transferaz, GFR: Glomerüler filtrasyon 

, IgE: Immunglobulin E, FVC: Zorlu vital kapasite, FEV1: Zorlu eksiprasyon 
hacmi (1. saniye), PEF: Tepe ak m h , FEF: Zorlu ekspirasyon ortas  ak m h  
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Hastalar ferritin düzeyleri 1500 ng/mL alt  ve üstü olacak ekilde iki gruba 

ayr ld nda gruplar aras  toplam elatör dozu, laboratuvar parametreleri, transfüzyon 

kl  ve SFT sonuçlar  aç ndan istatistiksel anlaml  farkl k saptanmad  

(p>0.005). 

Ferritin düzeyi <1500 ng/mL olan hastalar n SFT sonuçlar  6 (%54.5) hastada 

normal, 2 (%18.2) hastada obstruktif, 2 (%18.2) hastada restriktif ve 1 (%9.1) 

hastada ise miks tipte solunum s nt  olarak bulundu saptand .   Ferritin düzeyi 

>1500 ng/mL olan hastalar n SFT sonuçlar  7 (%46.7) hastada normal, 5 (%33.3) 

hastada restriktif ve 3 (%20) hastada ise miks tipte solunum s nt  saptan rken 

hiçbir hastada obstruktif tipte solunum s nt  saptanmad  (Tablo 14).    

 

4.2. Solunum Fonksiyon Testi (SFT) Sonuçlar  

 

Tablo 15. Hastalar n FVC  (%) de erlerine göre kar la ld  tablo. 

  

FVC (%) 
P <80   >80 

(n=11) (n=15) 
    Ortalama±SS.   Ortalama±SS.   
Ya  (y l) 16.45±3.21   13.53±2.13 0.018 
    Medyan(Min/Max)   Medyan(Min/Max)   
Takip Süresi (y l) 16 (7 / 19)   11.5 (10 / 17.5) 0.025 

elatör Dozu (mg) 1250 (750 / 2000)   1000 (500 / 1500) 0.055 
Ferritin (ng/mL) 1949 (178 / 15205)   1477 (598 / 8755) 0.263 
    Ortalama±SS.   Ortalama±SS.   
Hemoglobin (g/dL) 8.29±0.56   8.77±0.79 0.090 
Kreatinin (mg/dL) 0.56±0.10   0.57±0.07 0.584 
    n (%)   n (%)   
Splenektomi Durumu         
  Var 3 (27.3)   2 (13.3) 0.620 
  Yok 8 (72.7)   13 (86.7)   
Independent Samples T Test(Bootsrap), Mann Whitney U test (Monte Carlo), Fisher 
Freeman Halton Test(Monte Carlo), Fisher Exact Test(Exact),  SS.:Standart sapma, 
Min.:minimum, Max.:Maximum, A FVC % <80 grubunua göre anlaml , B FVC % >80 
grubunua göre anlaml  

 

Hastalar FVC %80 alt  ve üstü olacak ekilde iki gruba ayr ld . 11 hastan n 

FVC de erinin %80’in alt nda oldu u saptand . Büyük çocuklarda ve daha uzun 

süre takip edilen çocuklarda FVC de erinin daha dü ük oldu u (<%80) saptand  

(s ras yla; p=0.018 ve p=0.025) (Tablo 15). 



 
 

51

 

Tablo 16. Hastalar n solunum patolojilerinin da  gösteren tablo. 

Hasta No. Normal Tip 

(n=13) 

Obstruktif Tip 

(n=2) 

Restriktif Tip 

(n=7) 

Miks Tip 

(n=4) 

1 **    

2 **    

3 **    

4 **    

5   **  

6 **    

7   **  

8   **  

9 **    

10   **  

11 **    

12 **    

13 **    

14 **    

15 **    

16   **  

17  **   

18   **  

19    ** 

20    ** 

21  **   

22   **  

23 **    

24 **    

25    ** 

26    ** 
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Tablo 17. Hastalar n splenektomi yap lma durumlar na göre SFT sonuçlar  ve IgE 

düzeyleri. 

 Splenektomi P de eri 

Var (n=5) Yok (n=21) 

 

 

SFT Bulgusu 

Normal 1 12  

0.151 Obstruktif 1 1 

Restriktif 1 6 

Miks 2 2 

IgE Düzeyi 28,42±17,57 42,38±41,6 0.268 

 

Hastalar n SFT sonuçlar  ile splenektomili olma durumu kar la ld nda, 

solunum fonksiyon testi sonuçlar  aç ndan splenektomi olanlar (n=5) ve olmayanlar 

(n=21) aras nda anlaml  farkl k saptanmad  (p=0.151).Splenektomi yap lmayan 

hastalardaki toplam IgE düzeyi splenektomili hastalara göre daha yüksek olmakla 

birlikte istatistiksel aç dan anlaml  fark saptanmad  (42,38±41,6’e kar n 

28,42±17,57) (p=0.268) (Tablo 17). 
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5. TARTI MA 

 

-TM tan  hastalarda uzun süreli kan transfüzyonu, ekstravasküler hemoliz 

ve artm  intestinal demir absorbsiyonu vücutta a  demir birikimine yol açar. Buna 

sekonder geli en hemosiderozis ve demirin katalizör etkisi ile dokularda olu an 

serbest oksijen radikalleri birçok dokuda önemli hasarlara neden olmaktad r (2). 

Bunun sonucunda kronik demir birikiminin daha az bilinen di er organ ve 

sistemlerdeki etkileri daha s k görülmeye ba lanm r. Son 3 dekatta yap lan 

çal malarda -TM tan  hastalarda demir elatörlerinin düzensiz ve uygun olmayan 

ekilde kullan , s k yap lan kan transfüzyonlar  ve serum ferritin düzeylerinin 

dü ürülememesi sonucunda akci er dokusunda da demir birikiminin oldu u, bunun 

sonucunda solunumsal patolojilerde art  oldu u birçok çal mada gösterilmi tir 

(63,64,66–68). Bu çal malarda hemosiderozise ba  olu an akci er hasar n 

solunum fonksiyon testlerine yans yan bulgular önemli farkl klar göstermektedir. 

Bu duruma yap lan testlerin çe itlili i (Spirometri, Pletismografi, DLCO vb.), hasta 

gruplar n ya lar  ve klinik özelliklerindeki farkl klar n etki etti i dü ünülmü tür 

(120). Baz  çal malarda obstruktif, baz  çal malarda ise restriktif özellikte akci er 

patolojileri saptanm r (68,69,121–123). Bu çal mam zda çocuk hematoloji 

klini imizde takipli olan transfüzyon ba ml  TM tan  hastalar n klinik 

özelliklerini, akci er grafisinde saptanan bulgular  ve solunum fonksiyon testlerinin 

sonuçlar  de erlendirmeyi amaçlad k. Çal mam z sonucunda hastalar n büyük 

ço unlu unda akci er görüntüleme bulgular nda s kl kla nonspesifik anormal 

bulgular n oldu u saptan r iken solunum fonksiyon testlerinde en s k restriktif ve 

miks özellik olmakla birlikte az say da obstruktif solunum fonksiyon bozuklu u 

geli ti ini saptad k. 

nsan vücuduna parenteral yol ile giren yüksek miktarda demirin 

uzakla lmas  için fizyolojik bir yol bulunmamaktad r. Bu nedenle kan 

transfüzyonu ile hastalara verilen fazla miktarda demirin uzakla lmas  ve 

hemokromatoz geli imini önlemenin tek yolu demir elasyon tedavileridir ( elatör). 

Son y llarda yeni demir elatörlerinin klinik kullan ma girmesi ve bu hastalar n takip 

ve tedavisindeki geli melerin neticesinde beklenen ya am sürelerinde belirgin art  

sa lanm r (45,71). Akci erlerdeki demir depolanmas  teorik olarak serum ferritin 
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düzeyi ve karaci erdeki demir depolar  ile ba lant r.Serum ferritin düzeyi 

elasyon tedavisinin takibinde en s k kullan lan parametre olmas na ra men baz  

yay nlarda total demir yükünü tam olarak yans tmad  bildirilmi tir. Nandurkar ve 

ark. (124) 6-14 ya  aras  47 TM tan  hastada yapt  bir çal mada ortalama ferritin 

düzeyinin 3217±1351.853 ng/dL oldu u saptanm r. 18 (%38) hastada FEV1 ve 

FVC de erinin dü ük oldu u saptanm . Serum ferritin düzeyi artt kça ortalama 

FEV1, FVC, FEV1 / FVC, FEF (%25-%75) de erinin azald  ve ferritin> 3000 ng / 

ml olan olgularda bu azalman n istatistiksel olarak anlaml  oldu unu (p <0,05) 

bildirmi lerdir. Guidotti ve ark. (125) TM tan  73 hastada yapt klar  çal mada ise 

en s k saptanan pulmoner disfonksiyonun restriktif tipte solunum disfonksiyonu 

oldu u gösterilmi tir. Bu çal mada restriktif akci er patolojisinin serum demir 

düzeyleri ile yak n ili kili oldu u fakat karaci er ve kardiyak demir yükü ile korele 

olmad  bildirmi lerdir. Bu çal man n sonucu olarak Guidotti ve ark. (125)TM 

tan  hastalar n karaci er ve kalp demir yüklenmesinin de erlendirilmesi yan nda 

tüm hastalar n SFT ile takibinin de klinik aç dan fayda sa layabilece ini 

belirtmi lerdir. 

Talasemi hastalar nda restriktif akci er hasar  görülmesinin bir nedeni olarak 

da  alveoler  büyümenin  zarar  görmesi  Cooper  ve  ark.  (126)  çal mas nda  öne  

sürülmü tür.Carnelli ve ark. (127) çal mas nda ise alveoler büyümenin 

tamamlanmas ndan sonra da restriktif bulgular n artarak devam etti i 

gösterilmi tir.Bu bulgu, alveoler büyümenin zarar görmesinin restriktif akci er 

hasar  olu mas nda tek ba na etkili olmad  dü ündürmektedir. Filosa ve ark. (49) 

48 -TM tan  hastada yapt  çal mada hastalar n SFT’lerini, difüzyon 

kapasitelerini (DLCO) ve Bronkoalveolar Lavaj (BAL) örneklerini 

de erlendirmi lerdir. Bu çal mada hastalar n büyük ço unlu unda BAL 

sitolojisinde demir yüklü makrofajlar ve lenfositik alveolit tablosunun gözlendi ini 

bildirmi lerdir. Bu bulgu ile a  demir yüküne maruz kalan akci er dokusunun lokal 

savunma mekanizmalar n devreye girdi ini ve uzun süreli maruziyet sonucunda 

ciddi bir inflamasyon ve fibrosis geli iminin tetiklendi i dü ünülmü tür. Benzer bir 

çal mada da Landing ve ark. (128) -TM hastalar nda alveoler septalarda demir 

birikimine ba  hemosiderozis geli ti i ve bunun da interstisyel fibrozise sebep 

oldu u gösterilmi tir. 
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Bugüne kadar yap lan çal malarda da restriktif bozukluk; talasemili 

hastalar nda en s k görülen solunum fonksiyon bozuklu u tipi olarak bildirilmi tir 

(121,125). Bu durumun  -TM hastalar nda demirin hava yolunu dö eyen epitel 

hücrelerinden daha çok akci er parankiminde birikmesi ile olu an interstisyel 

fibrozis geli mesi sonucunda ortaya ç kt  dü ünülmü tür (49,129,130). Canatan ve 

ark. (123) 34’ü TM toplam 43 talasemi tan  hastada yapt klar  bir çal mada 

tekrarlayan transfüzyonlar n ve demir yükünün solunum fonksiyonlar na etkisi 

ara lm r. Hastalar n %11,6’s nda obstruktif tip, %30,2’sinde restriktif tip, 

%32,5’inde kombine tipte bozukluk tespit edilirken %11’inde de solunum 

fonksiyonlar n normal oldu u gösterilmi tir. Bu çal mada ya , kümülatif transfüze 

demir yükü ve elatör tedavisi ile solunum fonksiyon testi anormalli i aras nda 

herhangi bir anlaml  ili ki gösterilememi tir. Bizim çal mam zda da cinsiyet, 

transfüzyon s kl  ve ferritin de eri ile solunum fonksiyon testi bozuklu u aras nda 

istatistiksel olarak anlaml  ili ki saptanmad  (p>0,05). 

Akci erdeki demir birikimi ile pulmoner fonksiyon bozuklu u aras ndaki 

ili ki halen netli e kavu mam  olmas  nendeniyle baz  ara rmac lar akci er 

biyopsisi veya postmortem akci er incelemeleri ile akci er dokusunun histopatolojik 

özelliklerini de erlendirmeyi amaçlam lard r (64,131,132). Fakat histopatolojik 

incelemelerde, akci erlerdeki histolojik olarak tespit edilen demir birikimi ile 

solunum disfonksiyonu aras nda neden-sonuç ili kisi gösterilememi tir (133,134). 

Akci er dokusunda demir birikiminin doku düzeyindeki hasar na ba  de klikler 

erken dönemde hastada klinik bir bulguya neden olmamaktad r. Son y llarda yap lan 

çal malarda hiçbir solunum sistemi semptomu olmayan transfüzyon ba ml -TM 

tan  hastalar nda solunum fonksiyon testlerinde önemli bozulmalar saptanabildi i 

belirtilmektedir. Sa lam ve ark. (135) yapt  bir çal mada solunum yak nmas  

bulunmayan 27 -TM tan  hastaya SFT yap lm , en s k görülen fonksiyon 

bozuklu unun restriktif tip oldu unu bildirmi lerdir. Bu nedenle hastalar n 

asemptomatik dönemde de bu aç dan yak n takip edilmesi önerilmektedir. Piatti ve 

ark. (136) yapt klar  uzun dönemli takip çal mada; asemptomatik -TM tan  

hastalarda önemli SFT bozulmalar  tespit etmi ler ve bu hastalar n 7 y ll k izleminde 

SFT de erlerinde ciddi bir kötüle me saptamam lard r. Bu çal man n sonucunda 
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serum ferritin düzeylerinin normal aral kta tutulmas  ve hastalar n düzenli takibi ile 

pulmoner fonksiyonlar n iyile tirilebilece ini vurgulam lard r.  

-TM tan  hastalarda görülen solunum fonksiyon bozukluklar ndan çok 

say da faktör sorumlu tutulmaktad r. Bunlar demir birikimi, hepatosplenomegali ve 

zay f kas fonksiyonu nedeniyle gö üs duvar  restriksiyonu, alveol geli im sürecinin 

hasar görmesi ve desferoksamin ili kili pulmoner toksisitedir (63,137,138). 

Bunlardan en önemlisi kronik transfüzyonlar nedeniyle demirin dokularda birikimi 

ve kal  organ hasar r (69). Bu sürecin restriktif paternin olu umunda çok önemli 

bir etken oldu u dü ünülmektedir. Ayr ca demire ba ml  mikoorganizmalar n da 

doku hasar  h zland rd  tahmin edilmektedir. Özyörük ve ark. (69) çal mas nda 

ferritin düzeyi ile FEV  ve FVC de erleri aras nda anlaml  bir ili ki saptand  

bildirilmi tir (p=0,03 p=0,04). Borgna-Pignatti ve ark. (45) taraf ndan serum ferritin 

düzeylerinin 3000 ng/dL oldu u düzeylerde yüksek olas kla akci er hasar  

geli ti i ve 2500 ng/dL düzeylerinde ölüm riskinin 4 kat artt  bildirilmi tir. 

Yap lan çal malarda ferritin yüksekli ine ba  geli en akci er hasar n SFT 

sonuçlar nda hangi tipte solunum s nt n saptanaca  konusunda net bir görü  

birli i bulunmamaktad r.  

Abu-Ekteish ve ark. (65) taraf ndan yap lan bir çal mada da ortalama ferritin 

düzeyleri 3115±224 olan 40 -TM tan  hastan n solunum fonksiyonlar  

de erlendirilmi  ve serum ferritin düzeyleri ile restriktif ya da obstruktif akci er 

disfonksiyonu geli imi aras nda anlaml  ili ki saptanmam r.Çal mam zda 

hastalar n ortalama ferritin de eri 2837 gr/dL (175-15205) idi ve hastalar ferritin 

düzeyleri 1500 ng/dl ve > 1500 ng/dl olacak ekilde iki guruba ayr ld . ki grup 

aras nda solunum fonsiyon testi sonuçlar ndaki azalmalar (FEV1, FVC, FEV1/FVC, 

FEF25-75, PEF) aç ndan istatiksel olarak anlaml  farkl k saptanmad  (p >0,05). 

Yine bu iki grup aras nda solunum fonksiyon testindeki patolojik bulgulara göre 

kar la rma yap ld nda anlaml  ili ki saptanmad  (p=0,510). Çal mam n 

sonuçlar  bu aç dan Abu-Ekteish ve ark. çal mas  ile benzer olup SFT sonuçlar nda 

de memesi hastalar n ortalama ferritin düzeyinin literatürde bildirilen de erlerden 

daha dü ük olmas  ile aç klanabilece ini dü ünmekteyiz. 

Özyörük ve ark.(69)yapt  bir çal mada ya lar  5-17 aras nda de en 49 

TM lü hastan n solunum fonksiyonlar  de erlendirilmi , hastalarda spirometrik 
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incelemeler yap lm  ve daha çok restriktif de ikliklerle uyumlu olabilecek 

bulgular elde edilmi tir. Bu ya  grubunda yap lan bir di er çal mada Parakh ve ark. 

(139)8-22 ya  aral nda 33 TM tan  hastan n solunum fonksiyonlar  

de erlendirmi , sonuç olarak hastalar n %51.6’s nda test sonuçlar  normal 

saptan rken, hastalar n % 41.1’inde DLCO’da azalma, %16.1’inde restriksiyon ve % 

3.1’inde obstrüksiyon bulunmu tur. Bizim çal mam zda da bu çal malara benzer 

ekilde hastalar n 13 (%50)’ünde normal, 7 (%26,9)’sinde restriktif, 4 (%15.4)’ünde 

miks ve 2 (%7.7)’ hastan n da obstruktif tipte solunum fonksiyon testi sonucuna 

sahip oldu u görüldü. Çal mam zda da literatür ile uyumlu ekilde hastalar n 

ortalama ya  14.76±2.97 (12-20) y l saptand . Çal mam zda SFT uyumu gerekti i 

için 12 ya ndan küçük hastalar çal maya dahil edilmedi. Ayr ca hastalar n ortalama 

tan  ya  ise 15.38±12.65 (3-60) ay olarak bulundu. Hastalar n klini imizde ortalama 

takip süresi ise 13.35±3.08 (7-19) y l olarak bulundu. Bununla birlikte çal mam zda 

T ya da gen tedavisi uygulanan hasta bulunmamaktayd . 

-TM tedavisi konusundaki fark ndal k, küratif tedavi yöntemleri (K T, gen 

tedavisi vb.) ile hastalar transfüzyon ba ml  olmaktan kurtulabilmekte ve beklenen 

ya am süresi belirgin ekilde artmaktad r (83,140). Bununla birlikte bu tedavi 

yöntemleri günümüzde halen istenen ba ar  düzeyinde de ildir ve -TM tan  hasta 

say  tarama ve aile planlama yöntemleri ile önemli ölçüde azalmakla birlikte 

ülkemizde halen çok say da -TM tan  hasta bulunmaktad r. -TM tan  hastalar 

hayat n özellikle ilk alt  ayl k saptanmakta ve transfüzyon ba ml ekilde takibe 

ortalama ikinci dekada kadar takip edilebilmektedir (25). -TM tan  hastalar n 

dokular ndaki demir birikimi genellikle 10 ya lar nda ba lad  bilinmektedir. Fakat 

son y llarda yap lan ve demir birikiminin doku düzeyinde daha iyi gösterildi i 

çal malarda demir birikiminin 10 ya ndan çok daha erken dönemde ba lad  

bildirilmi tir.Birçok çal mada hastalar n ortalama ya  8-18 aras nda de mektedir. 

Çal mam zda hastalar 14 ya  alt  ve üstü olmak üzere iki gruba ayr ld  ve SFT 

sonuçlar na göre kar la ld . 14 ya ndan küçük hastalarda; 10 (%62.5) hastan n 

normal, 2 (%12.5) hastan n obstruktif ve  4 (%25) hastan n da restriktif tipte solunum 

nt  oldu u saptand . 14 ya ndan büyük çocuklarda ise 3 (%30) hastan n normal, 

3 (%30) hastan n restriktif ve 4 (%40) hastan n miks tipte solunum s nt  oldu u 

saptan rken hiçbir hastada obstruktif tipte solunum s nt  olmad  saptand . Bu 
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bulgu demir birikiminin ya  ile birlikte kal  akci er hasar na yol açt , bu hasar n 

özellikle restriktif ve miks tipte solunum fonksiyon bozuklu una yol açt  

konusunda önemli bir bulgu olarak dü ünülmü tür.  

Birçok çal mada TM tan  hastalarda temel solunum sistemi bozuklu unun 

obstrüktif veya restriktif olmaktan çok difüzyon bozuklu u ile ili kili oldu u öne 

sürülmü tür. Bu durum, dü ük hemoglobin konsantrasyonunun yan  s ra ilerleyen 

zamanlarda geli en alveoler-kapiller membran kal nl  art  ve buna ba  difüzyon 

kapasitesinde azalma ile aç klanm r. -TM tan  hastalarda transfüzyon ile 

pulmoner vasküler yatakta bulunan kan hacminde art  nedeniyle difüzyonda art  

görüldü ü dü ünülmü tür. Transfüze edilen kan miktar nda art  olmas  ile DLCO’da 

art  meydana gelmesi de bu dü ünceyi desteklemektedir. Grant ve ark. (141) 

taraf ndan yap lan bir çal mada transfüzyona ba  olarak DLCO’da art  

görüldü ünü ve DLCO’daki art n Tx yap lan kan miktar  ile do ru orant  

oldu unu belirtilmi tir. TM tan  hastalarda difüzyon bozuklu unun en erken geli en 

solunum fonksiyon bozuklu u oldu u dü ünülerek pulmoner fonksiyon bozuklu unu 

de erlendirmede potansiyel ara rma seçene i olmas  gereklili ini vurgulayan 

çal malar mevcuttur. 

-TM tan  hastalarda hastal k ve tedavilerin net sonucu konusunda bir 

çeli ki mevcut olup, kimi çal malar akci erlerde restriktif bulgulara, kimileri de 

obstruktif bulgulara i aret etmektedir. Abu-Ekteish ve ark. (65) 40 TM tan  hasta ile 

yapt klar  çal ma sonucunda hastalar n en s k restriktif akci er hastal  patternine 

sahip olduklar  gösterilmi tir. Çal maya 7.5 ile 18 ya  aras  ast m, kistik fibroz, 

kronik hastal k ve yeni geçirilmi  solunum yolu enfeksiyonu olmayan hastalar 

al nm r. Hastalar n %15’inde obstrüktif, %35’inde ise restriktif tipte solunum 

nt  oldu u gösterilmi tir. Hastalar n %25 inde ise difüzyon bozuklu u 

saptanm r. Serum ferritin düzeyleri ile hastal k dereceleri aras nda herhangi bir 

ili ki bulunmamas na kar k ya  artt kça restriktif patternde art  oldu u 

görülmü tür.  

Bourli ve ark. (121)35 ya  alt  25 erkek ve 27 kad n toplam 52 hastada 

trasfüzyondan 3-5 gün sonra yapt klar  SFT sonuçlar  kar la rd klar  bir 

çal mada hastalar n %38.6’s nda restriktif patern, %3.84’ünde obstrüktif havayolu 

hastal  ve tüm çal ma grubunun %62.5’inde ise difüzyon k tl  saptam lard r. 
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Restriktif patternin görüldü ü hastalarda serum ferritin düzeylerinin istatiksel 

anlamda daha yüksek oldu u ve bu hastalar n çal ma grubu içerisinde daha ya  ve 

daha k sa boylu olduklar  tespit edilmi tir. Tüm bu sonuçlar nda ya n serum 

ferritin düzeylerinden sonra en önemli belirleyici oldu unu ve her y l için restriktif 

bozukluk geli me riskinin %22,4 oran nda artt  ifade etmi lerdir.  

Sohn ve ark. (122)ise ya lar  11.8 - 48.4 y l aras nda de en ortanca ya  

25.6 ± 8.8 y l olan 37 erkek ve 39 kad n toplam 76 hastay  de erlendirmeye alm r. 

Hastalar n %16’s nda restriktif akci er hastal  bulunurken %2.7’sinde azalm  

difüzyon kapasitesi tespit edilmi tir. Buna kar k hastalarda %32 oran nda küçük 

hava yollar nda obstrüksiyon saptanm r. Dü ük FEF 2575, FEV1, FVC ve artm  

RV/TLC düzeyleri de küçük hava yolu hastal  desteklemektedir. Daha çok CRP 

yüksekli i olmak üzere yüksek CRP ve ya n dü ük TLC ve buna ba  olarak 

restriksiyonla ili kili oldu u bulunurken, cinsiyetle solunum fonksiyon testleri serum 

ferritin, karaci er ve kalpte demir birikimi, hemoglobin düzeyleri aras nda bir ili ki 

bulunamam r. 

Yap lan baz  çal malarda k z cinsiyetin ve hemosiderozise ba  

hipogonadizmin restriktif tipe solunum s nt  s kl ndaki art  ile yak n ili kili 

oldu u gösterilmi tir (142,143). Bu çal malar n aksine bizim çal mam zda ise 

erkeklerin 2 (%12.5)’inde obstruktif tipte SFT bulgusu saptan rken k zlardan 

hiçbirinde obstruktif tipte solunum s nt  saptanmad . Erkeklerden 3 

(%18.75)’ünde ve k zlar n 3 (%30)’ünde restriktif tipte solunum s nt  saptand . 

Erkeklerin 2 (%12.5)’sinde ve k zlar n 1 (%10)’inde miks tipte solunum s nt  

saptand . K z ve erkek gruplar  aras nda SFT bulgular n da  ve solunum 

fonksiyon testi parametreleri (FEV1, FVC, FEV1/FVC, FEF25-75, PEF) aç ndan 

anlaml  farkl k saptanmad  (p>0.05). Bizim çal mam  destekleyen Alyasin ve 

ark. (120)2011 de yapt klar  bir çal mada 33’ü k z ve 17’si erkek TM tan  hastaya 

SFT yap lm , k zlar ve erkekler aras nda ile SFT bozuklu u bak ndan istatistiksel 

olarak anlaml  fark olmad  bildirilmi tir (p>0.05). 

Literatürde -TM tan  hastalarda yap lan çal malarda en s k obstrüktif 

patternin görüldü üne dair çal malar da mevcuttur. Bu durumun TM hastalar nda 

transfüzyona ba  demirin akci er parankiminden çok hava yolunu dö eyen 

epitelyum hücrelerinde birikmesinden kaynakland  dü ünülmü tür. Ülkemizden 
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Gülhan ve ark. (70)26 TM hastas  ile yapt klar  çal mada en s k obstrüktif pattern 

görülmü tür. Bu çal mada hastalara Tx öncesi ve sonras nda spirometri ve 

pletismografi yap lm r. Elde edilen veriler sonucunda obstrüktif patternle uyumlu 

olarak Tx sonras nda FEV1, FEF25-75 ve VC de istatistiksel olarak anlaml  bir azalma 

saptanm r. Boddu ve ark. (144) 42 TM tan  çocukta yapt  çal mada hastalar n 

%95’inde restriktif tip solunum disfonksiyonu oldu unu göstermi tir. Bu çal mada 

ayn  zamanda pulmoner fonksiyon bozuklu u ciddiyetinin ferritin düzeyi ile yak n 

ili kili oldu u gösterilmi tir (p=0.003).  

-TM tan  hastalar n rutin takibinde akci er grafisi ile görüntüleme yöntemi 

kullan lmamaktad r. Bu hastalara ba ka bir nedenle çekilen grafilerde nonspesifik 

bulgular saptanmakla birlikte bu bulgular n geçirilmi  enfeksiyonlara sekonder 

bulgular veya kardiyak hemosiderozis sonucunda kardiyak konturlardaki 

belirginle me saptanabilmektedir. Baz  olgu sunumlar nda insidental kitle eklinde 

ortaya ç kan ve ekstramedüller hematopoeze ba  geli ti i dü ünülen patolojik 

görüntülemelerin de tan  ve takipte önemli güçlükler olu turabildi i vurgulanm r 

(145). Bununla birlikte asemptomatik -TM tan  hastalarda akci er grafisinin klinik 

izlemdeki yeri tart mal r. Yap lan birçok çal mada bu hastalar n ince kesit BT 

(HRCT) ile de erlendirildi i, en s k saptanan görüntüleme bulgusunun hava hapsi ile 

giden alveolar fibrozis ve buna sekonder küçük hava yol hastal  oldu u 

bildirilmi tir. Khong ve ark. (146) 41 TM tan  hasta ile yapt  bir çal mada tüm 

hastalar n ince kesit BT görüntüleme sonuçlar  ve SFT sonuçlar  

de erlendirmi tir. Bu çal mada hastalar n 10 (%24)’unda BT’de hava hapsi bulgusu 

saptan rken 11 hastada ise SFT’de restriktif bulgular saptanm r. Bu çal mada 

FEF25-75 sonucu ile akci erde hava hapsi aras nda istatistiksel aç dan anlaml  ili ki 

oldu u gösterilmi tir (P=0.019, Odds oran = 0.86, R2=%41,8). 

Çal mam zda hastalar deneyimli radyolog taraf ndan PAAC grafisi bulgular  

üzerinden de erlendirildi. Hastalardan 13 (%50)’ünde normal akci er grafisi 

bulgular , 4 (%15,4)’ünde sa  bronkovasküler belirginlik art , 2 (%7,7)’sinde 

bilateral bronkovasküler belirginlik art , 2 (%7,7)’sinde sa  hiler dolgunluk 

saptand . Bu bulgular çal mam zda yer alan ve kardiyak hastal  olmayan -TM 

tan  hastalarda anormal akci er görüntüleme bulgular n yüksek oranda 

saptanmas  (yakla k %50) bak ndan anlaml  olarak kabul edilmi tir. 
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Çal mam zda çocuklar  fazla miktarda radyasyona maruz b rakmamak için BT 

görüntüleme kullanmad k. Bununla birlikte bu hastalar n direkt akci er grafisi ile 

de erlendirildi i az say da çal ma olmas  bak ndan literature anlaml  bir katk  

sa lad  dü ünüyoruz.  

Çocukluk ya lar nda obstruktif tipte SFT bozulmas n gözlendi i ast m 

geli imi ile IgE yüksekli i aras nda anlaml  ili ki oldu u bilinmektedir. Yap lan 

birçok çal mada obezite ile IgE düzeylerinin korele oldu u ve bu durumun ast m ve 

allerjik rinit geli imi ile yak n ili kisi oldu u gösterilmi tir (147–149). Bizim 

çal mam zda hastalar VK  18 kg/m2 alt  ve üstü olacak ekilde gruplara ayr larak 

kar la ld . VK <18 kg/m2 olan çocuklardaki IgE düzeyleri VK >18 kg/m2 olan 

çocuklardan istatistiksel aç dan anlaml ekilde yüksekti (36.6’ya kar n 18.8 IU/mL) 

(p=0.003).  

Ayr ca talasemi tan  hastalarda splenektomi yap lmas  ve HbsAg 

pozitifli inin de artm  IgE düzeyleri ile birlikte oldu u gösterilmi tir (150,151). 

Çal mam zda bu bilgiler ile uyumlu olmayacak ekilde splenektomi yap lan 

hastalarda IgE düzeyleri splenektomi yap lmayan hastalardan daha dü ük 

saptanmakla birlikte istatistiksel aç dan anlaml  farkl k saptanmad  (p>0.05). 
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6. SONUÇ 

 

Sonuç olarak, transfüzyon ba ml -TM tan  hastalar n asemptomatik 

dönemlerinde akci er grafisinde yüksek oranda patolojik bulgular, SFT sonuçlar nda 

büyük restriktif ve miks tipte solunum s nt  ile birlikte daha az oranda obstruktif 

solunum s nt  ile uyumlu bulgular saptad k. TM tan  hastalar n solunum 

problemlerinin erken dönemde saptanmas  ile beklenen ya am süresinin ve ya am 

kalitesinin art labilece ini dü ünmekteyiz. Bu hastalar n klinik izleminde solunum 

fonksiyon testleri ve akci er bulgular n daha ayr nt  de erlendirildi i HRCT ile 

takibi konusunda daha ayr nt  çal malar yap lmas  gerekti ini dü ünmekteyiz. 
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