ARASTIRMA

AKDENIZ ANEMISi (TALASEMI) NEDIR, NE DEGILDIR?

Eski Yunanca’da “thalas” s6zcugi deniz, “emia”
s6zclgl anemi anlamina, “thalasemia” ise Akdeniz
anemisi anlamina gelmektedir. Basta Akdeniz bolgesi
olmak Uzere diinyanin bir ¢cok Ulkesinde gériilen
kalitsal kan hastaligidir. Diinya Saglhk Orgltiinin
verilerine gére, tim dlinyada 266 milyon
hemoglobinopati tasiyicisinin bulundugu
vurgulanmaktadir.

Talasemi kalitsal gecis gosteren ve énlenebilir bir
hemoglobin hastaligidir. Akdeniz bolgesinde daha sik
gorilen bu hastalik genellikle bir yasindan énce
solukluk, dalak blyukligu ve gelisme geriligi ile kendini
gosterir. lyi tedavi edilemeyen hastalarda ylz
kemiklerinde degisiklikler, demir birikimine bagl olarak
da kalp, karaciger, pankreas gibi organlarda
bozukluklar ortaya ¢cikmaktadir.

TALASEMININ KLINIK BICIMLERI

Talasemi Tasiyicilig::

Bu bireyler, tamamen saglikli bireyler gibidir. Eger
her iki ebeveyn de talasemi tasiyici iseler, cocuklarina
gecirdikleri talasemi geni ile talasemi hastaligina
neden olabilirler. Talasemi tasiyicilarina talasemi mindr
denir.

Talasemi Intermedia:

Taslyicilar gibi tamamen saglikli olmayan, hastalik
belirtileri genellikle ileri yaslarda baslayan, kan
gereksinimleri daha az olan hastaligin hafif bir seklidir.

Talasemi Major:

Klasik Akdeniz anemisi olarak ta bilinir. Erken
cocukluk yaslarinda baslayan, oldukca ciddi bir kalitsal
kan hastaligidir. Bu cocuklar kendileri i¢ in gerekli
hemoglobini yeterince yapamazlar.

Cocukta ilk belirtiler genellikle ilk 6 ayda agir ve
ilerleyici bir hemolotik anemi seklinde kendini gosterir.
Bu cocuklarin yasam boyu ortalama 3- 4 haftada bir,
kan nakillerine gereksinimleri vardir. Anemiyi
dlzeltmek amaci ile yapilan yogun kan nakilleri
gocugun yasamini uzatirken, viicutta demir birikimine
yol agar ve cesitli organlarin islevleri bozulur. Demir
birikimini dnlemek amaciyla genellikle 3 yas civarinda
6zel bir pompa ile haftanin 5 giinii demir baglayici ilag
(Desferrioxamine) alinmasi gerekir. ileri yaslarda dalak
alinarak, hastanin kan gereksinimi gecici olarak azalir.
Kemik iligi nakli hastali§i tamamen diizelten bir tedavi

yontemidir. Cok pahali bir tedavi yontemi olmasina
karsin son yillarda kemik iligi nakli konusunda yapilan
calismalarda 6zellikle uygun verici kardesi olan kiiciik
hastalarda basarili sonuclar alinabilmektedir.

Bu tlr kalitsal hastaliklardan korunmada en etkili
yOntemler;

1. Toplumun kalitsal hastaliklar konusunda egitimi,

2. Tasiyicilarin saptanmasi i¢in toplum taramasi
yapilmasi,

3. Genetik danisma verilmesi,

4. Dogum 6ncesi tani ydntemlerinin uygulanmasi

Iki tastyicinin evienmesi halinde hamileligin 6-22.
Haftasinda dogum éncesi tani uygulanmalidir. Béylece
hasta bir cocugun dogmasi 6nlenir. Dogum éncesi
tani ile saglikh olacagi belirlenen bebegin dogmasina
izin verilebilir.

TASIYICILIK

Talasemi tasiyicilar saglikl gériinen, fakat hastaligi
taslyan ve cocuklarina gegiren kisilerdir. Her talasemili
cocugun anne ve babasi tastyicidir. iki tasiyici
evlendiklerinde dogacak ¢ocugun talasemili olma
ihtimali %25’dir. Bu nedenle evlilik dncesi her birey
talasemi tasiyicisi olup olmadigini test yaptirarak
6grenmelidir.

Sekil 1’de saglikli anne ve baba ile kendileri gibi
saglikli cocuklar gériinmekte. Bu aile ve ¢ocuklari
talasemi ile hicbir zaman karsilasmayacaklar.

Sekil 1. Saglikli anne ve baba ile dogacak
cocuklar tamamen sagliklidir.
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Sekil 2'de anne ve babadan biri tasiyici. Cocuklarda
hastaligin olusmasi igin bu durum yeterli degil ve
korkulacak bir durum yoktur. Bu durumda dogacak
her cocuk icin %50 tasiyici %50 saglikli cocuk olma
ihtimali bulunmaktadir. Yapilacak is ise cocuklara
talasemi testi uygulayip ilerde onlarin ¢ocuklarinin
saglikli olmalarini saglamaktir.

oldugunda dogacak cocugun %50 tasiyici
dogma olasiligi vardir.

Sekil 3. Istenmeyen bir durumu gostermektedir.
Anne ve baba ikisi de tasiyicidir. Bu durumda her
dogumda %25 hasta ¢ocuk %50 tasiyici gocuk %25
saglam ¢ocuk olma ihtimali bulunmaktadir.

Sekil 3. Anne ve babanin her ikisi de tasiyici

oludgunda dortte bir olasilikla hasta cocuk
sahibi olunabilmektedir.

Sekil 4. Hasta bireyle tasiyici bireyin evliligini
gostermektedir. Boyle evliliklerde saglikli ¢ocuk

dogurma ihtimali bulunmaktadir. Bu evlilikte anne yada
babadan biri hastadir ve her dogumda ¢ocuklarin
%50’si hasta dogma riski tasimaktadir. %50 oraninda
da tastyici cocuk dogma ihtimali bulunmaktadir.
Talasemi hastalari dizenli tedavi sonucunda diger
saglikl bireylerle ayni hayat standardinda yasayabilirler.

Sekil 4. Hasta birey ile tasiyici birey evliliginde
%50 hasta cocuk dogumu s6z konusudur.

Sekil 5. istenmeyen bir durum olsa da nadiren
rastlanan bir durumdur. Cinku bu evlilikte saglikh
cocuk dogurma ihtimali yoktur. Anne ve baba talasemi
hastasidir ve cocuklarda %100 hasta olarak dogar.
Hastaligin genetik yapisi ne yazik ki bu sonucu bizimle
karsi karsiya getirmektedir. Bu evliliklerde kesinlikle
cocuk disunilmez.

Sekil 5. iki hasta bireyin evliligi hasta cocuk
dogumu ile sonuglanir.
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TANI VE TEDAVI

Talasemi yasamin ilk 4-12 ayi icinde belirti ve
bulgulari gorilen bir hastaliktir. Hastaligin tanesi cocuk
dogduktan sonra ya da dogmadan 6nce anne karninda
prenatal tani ile konulabilir. Iki tagiyici giftin tasiyic
olduklarini bilmeleri hasta cocugun dogmamasinda
buyuk sanstir. Genelde aileler tasiyici olduklarini
talasemili bir cocuk meydana getirene kadar bilmez.
Talasemi hastaligi daha ¢ok demir eksikligi anemisi
ile karnistinldigi icin tani islemleri kesinlikle uzman
ekiplerce yapilmalidir. Demir eksikligi anemisi tanisi
konulan bir talasemi hastasina yanlis tedavi
uygulanmasi geri donllmez yan etkilere olusturulabilir
ve hatta 6lime yol acabilir.

Diinyaya gelen talasemi hastasini zorlu bir tedavi
beklemektedir. Kan Uretmeyen kemik iligi, hemoglobin
dlzeyinin dismesine ve kansiz bir viicuda yol acar.
Eger uygun doku bulunur ve kemik iligi nakli
gerceklesir ve basari sadlanirsa hasta bu hastaliktan
tamamen kurtulabilir. Ama bu tedavi her hastaya cesitli
nedenlerden dolayi (uygun doku gurubu bulunmamasi,
organlarda tahribat vs...) uygulanamamaktadir. Yasami
boyunca devam edecek olan hastalik her ay diizenli
kan nakli, diizenli desferal tedavileri ve ileriki yaslarda
yardimci tedaviler ile hastalarin émirleri uzatilir ve
yasam standardi ylkseltilir. Dizenli tedavi alamayan
hastada sekil bozukluklari, gelisme geriligi, diyabet,
kalp rahatsizliklari ve kemik erimesi gibi agir
komplikasyonlar beklenmekte ve hasta biiyiik olasilikla
kaybedilmektedir. Bu gibi istenmeyen olaylarin ¢cézimu
olarak kan nakli ve deferal tedavisi sarttir. Yalniz bu
tedavi glinimuz sartlarinda ¢ok pahali ve uygulama
olarak zor bir tedavidir. Resmi yada 6zel saglik sigortasi
olmayan bir hasta icin ¢cok zor olan bu tedaviler yillik
6.000 ila 8.000- Dolari bulmaktadir. Hasta icinde her
ay kan almak ve haftada 5 giin igne ile desferal almak
guc bir tedavidir.

Talasemi hastalarina kemik iligi nakli ilk kez 1982
yilinda A.B.D.de yapilmistir. 14 yasinda bir italyan
cocuga yapilan ve basarili olan bu tedaviden sonra
ozellikle Italya’da 1000’den fazla hastaya kemik iligi
nakli uygulanarak talasemili cocuklar sagliklarina
kavusturulmuslardir.

Tirkiye'de bazi merkezlerde cocuk hastalara kemik
iligi nakli yapilmaktadir. Kemik iligi nakli icin saglikli
bir vericiye ihtiyac vardir. Bugun icin “doku gruplari
tam uyumlu olan kardesler” en uygun verici olarak
kabul edilmektedir. Kardes disinda eger doku gruplari
uyumlu olan kardesler” en uygun verici olarak kabul
edilmektedir. Kardes disinda eder doku gruplari
uyumlu ise anne veya baba da verici olabilir. ilik

hicreleri vericilerin kollarindan alinan kandan
toplanmaktadir. Verici olan saglam kardese veya
anne-babaya bu islemin herhangi bir yan etkisi yoktur.

DOGUM ONCESI TANI

iki tastyicinin evlenmesi halinde cocuklarin hasta
olma olasilidi dortte birdir. Ayrica yiizde elli oraninda
tasiyici dortte bir oraninda da saglikli olma sanslari
vardir. Her ikisi de tasiyici oldugu bilinen ciftler icin
gebeligin erken donemlerinde yapilacak testler ile
anne karnindaki bebegin bu ihtimallerden hangisine
girdigini, yani hasta mi, tasiyici mi yoksa saglam mi
oldugunu belirlemek mimkindr. Bu yontem ile hasta
cocuklarin dogumu énlenmektedir. Bir cok Avrupa
tlkesinde yeni bebek dogumlari bu sekilde tamamen
sifira indirilmistir. Dogum 6ncesi tani icin daha 6nce
tastyict oldugu ve hangi mutasyonu tasidigi tespit
edilen anne-baba adaylarina gebeligin 2-3. Ayinda
dogum 6ncesi tani yapilabilen bir merkeze basvurmasi
6nerilir. Bu islem 5. Ayin sonuna kadar yapilabilir.
Ancak erken basvuru tercih edilir. Anne karnindaki
bebekten alinan kan 6rnegi incelenerek bebegin saglik
durumu hakkinda bilgi edinilir. Eger bebek tasiyici
veya saglikli ise gebelik devam ettirilir. Hasta ise
gebelik sonlandirilarak yeni bir talasemi hastasi
bebegdin dogumu Onlenir. Yapilan islemin anne ve
bebek icin riski yok denecek kadar azdir. Dogum
Oncesi tani yaptirmak ve daha ayrintil bilgi almak igin
asagidaki merkezlere basvurulabilir:

TEDAVIDE SORUNLAR

Talasemili hastalar kan nakilleri ile yasamlarini
surdurirken kanla birlikte vicutlarinda demir
birikimiyle karsi karsiya kalirlar. Her nakilde biriken
demir basta kalp ve pankreas olmak Uzere cesitli
organlara geri donllmesi olanaksiz hasarlar verir.
Normal bir bireyde 150-350 arasinda bulunan depo
demiri olan ferritin miktari fazla nakil uygulanmis ve
yasl ilerlemis hastalarda 8.000-10.000 diizeyinde
tehlikeli boyutlara erisir. Bu demir birikimini 6nlemek
ve komplikasyonlara neden olmamak icin Desferal
(desferoksamine) adinda, pompa ile uygulanan bir
tedaviyi hasta haftanin 5-7 gini uygulamak
zorundadir. Cok zor bir tedavi olan deferal tedavisi
talasemililer icin zorunludur. Pompa; ilacin viicuda 8
ila 12 saat arasinda enjekte etmeye yarayan pilli
mekanik bir cihazdir.

Doc. Dr. Giirbiiz POLAT
Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi
Biyokimya ve Klinik Biyokimya Anabilim Dali
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Neden Hayvancilik

Aslinda bu yaziyl yazmam istendiginde, birden
akhma yasadigimiz diinya gercekleri ve Turkiyemizin
hali geldi; Yok olan ormanlar, kirlenen deniz, egitimdeki
eksikliklerimiz, yapilan hortumlamalar, géz gére gore
her tirli rezillige katlanmamiz ve bana dokunmayan
yilan bin yasasin anlayisimiz ... Ancak ne bana bu
dergide hepsini anlatacak kadar yer var ne de benim
bunlarin hepsini anlatacak kadar engin bilgim. Ve siz
eczacl dostlarima hayvanciliktan yillardir ugras verdigim
hayvanciliktan bahsetmek istedim; Hani her hikimet
déneminde 6ve 6ve bitiremedikleri Tlrkiye tarim ve
hayvancilik Ulkesidir bu konuda hikimetimizin ¢ok
onemli projeleri var hayvancilikla ugrasan halkimizi
ezdirmeyecegiz dedikleri hayvanciligi.

Her gelen hiikimet doneminde ilging bir sekilde
projeler gelistirilir ve halkimiza hayvan dagitilacagi
sOylenir, ancak bu projeler de o gunku iktidara kim
yakinsa o firmalar dagitim isini Ustlenir hayvanlar
(rastgele) segcilir, rastgele dagtilir, 5-6 kilo stt veren
hayvanlar damizlik diye insanlarimiza verilir, umutla
bu hayvanlari alan insanlarimizda koca bir hayal
kirikli§ina ugrarlar. O kadar ilginctir ki bu hayal kirikhig
son 5 hiikiimettir devam ediyor hikimetler dagitiyor,
halk aliyor ama sonucta sadece dagditim isini Ustlenen
firmalardan baska kimse kazanmiyor. Ulke hayvanciligi
g6z gore gore eriyor. Carpicl olmasi agisindan su 6rnek
ilgi cekici olsa gerek 10 yil dnce blylk bas hayvan
varligimiz 20 milyon bas iken bu giin bu rakam 8 milyon
basa diismustdir. Yillardir bu sekilde bu yanlis devam
ediyor. Oyle ki damizlik diye satilan ve alan insanlarin
satmasinin yasak oldugu bu hayvanlar baska insanlara
ikinci kez tekrar satiliyor hikiimetlerde damizlik hayvan
dagitiyoruz diye kasim kasim kasiliyorlar. Neden
gercekleri gérmeyiz ve neden bu gergeklere gore

cozlmler tretmeyiz? Bunu anlamak ta zorluk cekerim
yillardir. Her seferinde projeler Uretilir ve her seferinde
o dénemdeki iktidar yanhlari ceplerini doldururlar.
Sonug; Ulkemize ve onun gelecegine yazik olur.

Ustelik bir yanlis daha yapilir bu Glkede halkimiz
bildikleri konularda is yapmaya yonlendirilmezler,
nedense herkes her isi yapark iki adet inek besler, iki
dénum tarlasi vardir onu eker, iki donimde narenciyesi
vardir ugras verdigi, Ustiine Ustlik bir de devlet kapisina
atmistir kendini colugunun ¢cocugunun gelecegini
garantiye almak icin, baska tlrlli garanti saglam olmaz
ya. Bu durumda yapilan isin hangisinden hayir gelir?
Tabiki hepsi o insanin ylzine gbzune bulasir ve
kaybeden (lke olur.

iste bu gercek gormezlikten gelinir, oysa tim diinya
bu gercegi gérmds isletmelerin en az 30 bas hayvandan
olusmasi gerektigi boliinen isletmelerin yararl olmadig
saptanmis, Amerika’da soyle bir uygulama var; diyelim
ki 3 varisi olan bir ciftlik sahibi 6ldi bu durumda devlet
mevcut olan bu ciftligi 3 varisten hangisi devam
ettirecekse ona devrediyor ve diger varislerin paylarini
da isletmeyi verdigi kardeslerinden alarak onlara veriyor
boylece isletmenin bélinmesini engelliyor ve tretimin
devamliligini sagliyor bizde éylemi ya her seyi parca
parca etmez miyiz? Guzelim isletmeler darmadagin
olmaz mi? Devlet bu duruma mudahale bile etmez.

Bu Ulkede devletimiz arkasinda duracagi hayvancilik
politikas! yok kim gelirse gelsin uygulamayi devam
ettirecegi saglam bir programa sahip degiliz. Oyle ya
her gelen kendi yandasini zengin etme telasi icinde.

Sevgi ile kalin.

M. Orhan OZBABA

Mersin Veteriner Hekimler Odasi Baskani




