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Giris ve Amag

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

Tipik olarak Akdeniz irkinda gorilen talasemi
sendromlarinin klinigi degisik derecelerde anemi,
hepatosplenomegali ve erken vaslarda gOriilen dlimler ile
karakterizedir.

Genellikle venidogan déneminden kisa bir siire sonra
baslayvan anemi, solukluk, halsizlik, blvime geriligi ve
ozellikle viizde belirgin kemik deformiteleri hastaliZin
bulgulari arasinda ver almaktadir.

Talasemiler bagsta Akdeniz lkeleri olmak dzere Orta
DoBu'dan Uzak Dogu'va kadar uzanan bir kusak bovunca viksek
insidans g&Gsterirler. Ulkemiz de bu kusak icindedir.
Tiirkive'de insidans % 2 civarindadir. Ozellikle Giiney wve
Bat: Anadclu bélgelerimizde c¢ran daha viiksektir. Antalva'da
beta talasemi tagivici si1klig1 % 10,8 olarak bulunmustur
(3). Tiurkive'de Uzak Dogu’'dan farkli olarak beta talasemi
Orant alfa talasemive gore daha fazladir. Talasemi
tedavigindeki son geligmeler ve bunun hasta vagsami
izerindeki olumlu etkileri ile birlikte hastalifin ikincil
sorunlarina egilme sereksinimi déha da artmaktadir (2, 10).
Talasemi sendromlarinda ortava g¢ikan ikingil sorunlardan
biri de lokomotor sisteme ait problemlerdir (19, 213.

Talasemideki kemik bulgulari uzun zamandir bilinmekte
ve 1yi taninmaktadir. Baz:i arastirmacilar 1ise vaklagik 15

vildir talasemik ostecartropatiden g6z etmektedirler. Bu

artropatinin niteligi, vavginligi, etyopatogenezi, demir




baglayicil tedavi ile iliskisi konusunda az sayvida gdozlem
vardir ve bu noktalar agirklik kazanmamistir.

Bu nedenle bidlgemizde viikgek siklikta gbriilen bu
hastalikla ilgili olarak, klinik ve laboratuvar
yontemlerivlie talasemik ostecartropati s1kligin: ve
tzelliklerini arastivmavi amacladik. Avrica eklem bulgular:

saptanan olegularda rehabilitasvon gereksinimi ve bazi

olgularda rehabilitasvona verilen cevabi izledik.




Genel Bilgiler

Anemi

Anemi spesifik bir hastaliktan ¢ok klinik bir bulgu
olarak ele alinmalidir. Kanin oksijen transport
kapasitesinde azalma ile karakterizedir. Hemcgleobin ile
birlesmig oksijen, eritrositlerle tasinir ve bdyvlece dolasan
eritrosit kitlesi anormal olarak distiiginde anemi ortava
cikar. Eritrosit kitlesi genellikle hemcoglobin
kongantrasvonu veva hematokrit ile paraleldir ve, anemi
goBunlukla hemoglobin konsantrasvonunda bir azalma {( erkekte
13,5 me/dl 'nin alti, kadinda 12.0 mg/dl'nin alti) ve
hematokritte diisme ile birliktedir. Aktif kanamas:i olan
(hemoglobin konsantrasvonunda belirgin diigme olmaksizin
eritreosit kitlesinde azalma wvardir) ve anormal plazma hacmi
olan hastalar (konjestif Lkalp vetmezliZi wveva gebelikte
oldugu gibi) bu kRuralin digsindadir.

Hemoglobinin vapisi ile fonksivonlari arasinda vakin
bir iligki wvardir. Yapidaki ufak bir degigiklik hemoglobinin
bilinen fizvoloiik fonksiveonlarin: belirgin olarak
etkileyebilir.

Hemoglabin eritrositierin vag agirliginin 1/3'iinii, kan
agirliginin % 95'ini vansitir. Molekiilin % 97'sini globin
polieptit zincirleri, % 3'tinii dé hem gruplari olusturur.
Normal vetigkinde hemoglobinin % 97'sinin vapisi 2 c¢ift
polieptit gZinciri igerir. Bunlardan 2 alfa zinciri 141
amincasitten, 2 beta =zincirili 1446 amincasitten olusmustur.
Buna hemoslobin A adi verilir. % 2'1ik kiigiik bir hemoglobin
fraksivonu hemoglobin Ag‘de bulunabilir, bu fraksivon farkl:

=

bir peolipeptit zincir grubu icerir.
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Diger bir hemoglobin, hemoglobin F adi verilen vwve
fétista bulunan hemoglobindir. Eritrogitler genellikle
viikeek Lkonsantrasyonda 2,3 DPG icerirler. Hemogleobin F'de
gama zincirinde Beta 143-Histidin olmadig: icin buna Z,3-DPG
baglanmasi azalir, sonucta fetal eritresitlerde erigkinlere
gdre cksijen afinitesi artar. Hemeglobin F infantta, do8umda
% 60-90 arasinda degigen bir konsantrasvondadir. Genellikle
neonatal doénemde konsantrasvenu azalir ve c¢ogu infantta
hemoglobin A'nin baskin oldugu 4.ayda kavbolur.

Adultta hemoglobin F, hemoglobinin kalan % 171ik
kigsmini olugturur. Orak hiicrelil anemili bireyvlerdeki, ikinci
bir adult insan hemoglobini olan hemoglobin 5 (60}, cogu kas
iskelet problemlerine vol acan hemcoglobinopatilere
dikkatleri toplamistir.

Aneminin klinik goriiniimleri degiskendir ve
kardiovaskiiler, serebrovaskiiler, renal sistemlerin
fonksiveonlari ve gelisimleri bunda etkilidir.

Hafif veya vavag gelisen anemiler, agir fizik egpersiz
disinda belirgin semptom ve bulgu VEermez . Yorgunluk,
zaviflik, carpinti wve istahsizlik erken ve nonspesifik
klinik bulgulardir. Daha karakteristik anormaliteler efor
dispnesi, tasikardi, kladikasvo, vertigo vwve anjinadir.
Bunlar viocut dokularina veterli oksijen gaglanmadiginz
gosterir.

Spesifik anemi tipleri bazen kronik hemolitik
durumlarda gdériilen kolelitvazis wve kemik ilifine uveun
olarak osseoz metastazlara eglik eden kemik agrisi ve
hassasgsiyeti igeren tipik klinik igaretlerle birlikte
clabilir.

Uyvgun laboratuvaer caligsmalari ve gbriuntiileme véntemleri

ile desteklenen fizik bulgular genellikle anemiden sorumlu




hastaligin &n tanisina izin verir. Anemive bagl: hipoksi,
bGébrekte clusan eritropeoetin hormonunun etkisi ile
eritropoegi arttiran bir stimulus oclugsturur. Bu hormon kemik

iliginde on hiicrelerden eritrositlerin olusumunu hizlandiran

hiicresel aktivitenin cogalmasindan gsorumludur. Kemik
iliginin tumbr veva mvelofibrozisle infiltrasvonuvlia
iligkili olarak, kemik 1iligi  hipoaktivitesi varli8inda

karaciger ve dalak gibi extrameduller bdlgeler hematopoez
igin aktiflesirler. Hepatosplenomegali ve hatta
paravertebral kitleler bu hematopoezise bagli olarak goriilen

radvografik bulgulardir.

Talasemi

Genel Bilgiler

1925 'de Cocley wve Lee (17}, splenomegali wve Lkemik
ancrmaliteleri ile birlikte giddetli bir anemi sekli olan ve
hastalarin c¢ogu Akdeniz kokenli oldugu icin adin: Yunanca
deniz sozcliflinden alan talasemivi tanimladilar.

Bugiin talaseminin tek bir hastalik degil, globin
retiminin kalitsal bozukluklarivla iligkili bir Erup
hastalik oldugu bilinmektedir (72, #75). Bu hastaliklar
globin zincirlerinin birinin vapisindaki kalitsal anormalite
nedeniyvle orak hilicreli anemiden farklid:ir, talasemiler
glecbin =zincirlerinden birinin sentez hizindaki kalitsal
defekt sonucu olusurlar (75). Bu, globin-zincir i{iretiminde
dengesizlikle inefektif eritropoez, hemoliz ve degisik
derecelerde anemive yol agar (75).

Talaseminin iki ana grubu vardir. Alfa talasemi, alfa
globin zincir sentezinde eksikliklie karakterizedir.

Hemogleobin F , alfa =zincirleri igerdigi igin fetus alfa
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talasemiden etkilenir. Beta talasemi hemoglobin A'n:in,

hemoglobin F verine gecgtigi venidogan dédnemi sonrasinda

ortava c¢ikar. Bu pgruplar arasinda birkage farkli: hastalik
vardir. Beta talasemi sendromlar:i 4'e avrilmaktadir.

Bunlar ;

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

2- Talasemi Intermedia : Hemolitik anemi daha az ciddidir.
Kronik transflizvon tedavisi gerekmez ve kisi
erigkin vagsa ulagir.

3~ Talasemi Minor : Asemptomatiktir. Anemi vok veva ¢ok
azdir. Eritrositlerde belirgin anormallik
vardizr. Genellikle talasemi major olan
ebeveyvnlerin ¢ocuklarinda goriiliir.

4- Talasemi Minima : Bunda aile cgalismalari vapmadan tesghis
kcnamaz. Kigide anemi wveya anormal eritrosit
morfelojisi veoktur. Bunlar sadece talasemi
geni tasgsivicilaridir.

Talasemi "Akdeniz Anemisi” olarak adlandirilmasina
kargin Orta Dogudan Uzak DogBuva kadar uzanan bir Lkusak
bovunca viksek insidans gosterir. Ulkemizde bu kusak
igindedir.

Tiirkive'de insidans % 2 c¢ivarindadir. Ozellikle Giinev
ve Bat: Anadolu bGlgelerimizde oran daha vilksektir.
Tirkive'de Uzak Dogudan farkl:i olarak beta talasemi orani.
alfa talasemive gdre daha fazladir.

Avrica Kuzev ve Bati Afrika, Hindistan, Surive., Iran.

Pakistan, Filipinler ve Tavland'da olgular saptanmigtir.

Amerika kizilderilileri ve zencilerde etkilenebilir.




Elinik Ozellikler

Tipik olarak Akdeniz 1irkinda goriilen homozigot beta
talasemi (talasemi major) belirgin anemi, belirgin
hepatosplenomegali ve siklikla ¢ocukluk ¢aginda gd&rilen
erken Olimle karakterizedir.

Genellikle venidogan d&neminden kisa bir siire sonrs
baglayan anemi, solukluk, halsizlik, ikter, biiyiime geriligi
ve Szellikle viizde belirgin kemik deformitelerine vol acar.

Aneminin giddetine ve mivokardiumda hemosiderin
birikimine bagli olarak kalpte bliylime ve vetmezlik siktir.
Tipik hemotoloiik ozellikler, retikiilositoz, hipokrom
mikrositer anemi, cekirdekli eritrositler ve target
hiicrelerdir.

Heterozigot beta talasemi (talasemi mindr) hafif veva
orta derecede anemi, splenomegali ve sarilik gibi hafif
klinik bulgularla birliktedir. Dinya genelinde en sik
Akdeniz populasvonunda gozlenmektedir. Amerikan
zencilerinde yaklagik % 1 oranindadir ve c¢ofunda tamamen
asemptomatiktir.

Alfa talasemide, alfa =zincir dretimi oclmayan Barts
hemoglobini hidrops fdtalisin en giddetli formunu vansitir.
Gliney Asva digindaki bdlgelerde gdriilen hastalik, intra
uterin veva dogumda &Sliime vol acar,

Alfa talaseminin daha hafif bir tiirii hemoglobin H
hastaligidir. Akdeniz, Asya ve Orta Doguda vaygindir.

Klinik bulgular kronik hemolitik anemi., sulfanamidlerin

kullanilmasiyla alevlenme ve splenomegalidir.




Tan:

Talasemi ile talasemive benzer sendromlar avirt
edilmelidir. Burniun igin klinik muavene ve  hematoloiik
bulgular {eritrosit degerleri. bazofilik noktalanmea,
eritrosit osmatik fraiilitesi, mindyr hemoglebin

fonksivonlarinin tavini) gereklidir.

Aile ¢galigmalar: ile genotip bhelirlenebilir.
Semptomatik talaseml sendromlarinda tani prceblemi pek olmaz.

Alfa talasemi mindrde venidcganda diisik ortalama
gritrosit hacmi wve hemoglobin Barts'da artma ile tana
kolaydir. Hemoglobin F normal, Hemoglebin AZ nermal veva
hafifge azalmistir. Aile caligmalar: ve periferilk kanda
Cresvl mavisi ile eritrositlerde hemeoglobin H inklizvonlar:
gosterlilerek konabilir.

Beta talasemi minGrde ise hemoglobin A_ veva hemoglobin

il

E artar. Periferik kanda eritrositlerde mikrositoz,
hipokromi ve bazofilik noktalanma vard:ir. Ortalama eritrosit

volumii ve ortalama eritresit hemoglobini azalmigtir.

Radvoloiik ve Patoloijik Ozellikler

Eemik iligi hiperplazisi

Beta talaseminin radvografik Ve patoleiilk
czelliklerinin biviik kiemz kemik iligi hiperplazisine
bagZlidir. Basglang:cta hem aksivel, hemde periferik iskelet
degismistir  Fakat hasta puberteve erigtifi =zaman kemik
iliginin periferik iskelette normal gerilemesine bagl:
clarak, periferik igkelet degigiklikleri agalir (102,

Talasemi majordaki degisilklikler talasemi mindrdekilerden

cok daha siddetlidir.




Kafatasinda,. frontal kemikler en erken wve engok
degigikligi gdsterir ve oksgiputun alt gdrinimi genellikle
degismemistir. Bulgular graniler osteoporoz, diploik alanin
geniglemesi ve dig tabakanin incelmesidir.

Kafatasinin dig tabulasinin kemik proliferasvonu
"hair-on-end" gOriniimiine neden olur (35, 63). Talasemi
majorda daha sik clan fakat talasemi mindrde de gdriilebilen
bu gorinim dig tabulanin vaninda uzanan, kalinlasmisg
kalvarvumu gegen kovu radial cgizgilenmelerle karakterizedir.
Histoleilik olarak dig tabulanain perikondriununda 1§1n
geklinde kemik gpikiilleri gdriuliir.

Talasemide kafatasinin kemik iligi hiperplazisi valniz
kranvumun tepesini degil, viz kemiklerini de ilgilendirir,
bebeklik wve erken gocukluk dBneminde nasal ve temporal
kemiklerinin genisglemesi, paranazal sinus bosluklarinin
obliterasvonuna vyol agar. Maxiller kemik degisiklikleri
orbitanin laterale kaymasina ve hipertelorizme, g¢enelerin
malokliizyonuna ve dig vapilarinin ver degigtirmesine neden
clarak "rodent” vizi olusturur. Hastalikta gdriilen carpici
viz anormaliteleri diger anemilerde sevrektir ve aviric:
tanida onemlidir. Ayrica Yhair-on-end” gibi kranlum
tepesindeki degigikliklerde diger asnemilerden fazladir.

Vertebralarda osteoporoz korpuslarda en belirgindir. Bu
bGlselerde trabekiil gavisinda azalma, subkondral kemik
tabakalarinda incelme, dikevy trabekilasvonda artma ve
bikonkav deformitesi (balik vertebra) goriiliir. Seyrek olarak
gantral vertebral depresvon wveva H vertebra (orak hiicreli
anemillerde karakteristikdir) talasemi majorde vavinlanmistir
(13)., Bu degigiklikler orak  hiicreli anemide wvaskiiler

bozukluklara baglansa da, talasemide gérilmeleri

agiklanamaz. Belki de korpusun osteo-kondral birlesmesindeki
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biiviime bozuklufSuyla iligkili olabilirler.

Meduller hiperplazi, kostalar, pelvis, klavikula gibi
axial iskeletin diger kemiklerinde de apendikiiler
iskeletteki kadar belirgindir. Multipl kostalarin arkadan
gbrinimi siklikla belirgin genigleme, kortikal incelme ve
osteoporozla iliskilidir. Diger kosta degigiklikleri,
lokalize radveclisent lezvonlar, subkortikal radvolisensi,
kosta 1iginde kosta gdrinimi ve osteomalard:ir. Bunlar,
hastanin hemoglobin dizevi transfiizvonla diizenlenemivorsa
daha giddetlidir (40, A4l1). Benzer olarak tiibuler kemiklerde
de kemik iligi kavitesinde genigleme kortikal incelme ve
kaba trabekile gordnium gtsterirler (77). Bazi uzun
kemiklerin bazi konturlari degismigtir, normal kenkavite
kaybolmustur wve kemiklerin diz veva Lkonvex bir gdrinimiu
olabilir. Metafiz ve epifizlerin geniglemesi Erlenmaver
gigsesine benzer. Diffiz kemik iligi  hiperplazisi olan
talasemili hastalardaki radyoniikleid calismalar kemik
tutulumu olan farmositik ajanlarin skeletal uptake'inde

genel azalma gdsterir (74).

Fhkstramediiller hematopoesz

Ekstramediller hematopoez vicudun kan hiiere
populasvonunda Snemli bir degisiklik varliginda
eritrogenezisi slrdirme c¢cabasinin goéstergesidir. Genelde
proces kemik iligi igeriginde bir degigiklik yvapan
gekildedir. Bu procesler kemik iliginin neoplazm veva
toksinle destriksivonu, nmnveloproliferatif hastaliklar ve
hemolitik anemileri kapsar. Ekstramediller hematopoezin
mekanizmasi, gorinuimu ve lokalizasvonu bu hastaliklar

arasinda degisiktir. Kemik iligi hasarlandig1 veva etkisiz
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oldugu durumlarda muhtemelen multipotansivel slemoell'lerden
kavnaklanan karaciger, dalak ve lenf neodlarinda fokal
hematopoez odaklar: gorulir. Kemik iliginin hizlanmisg
aktivite kazandig:i talasemi gibi hemolitik hastaliklarda,
mediiller dokunun ekstraocssedz herniasyonu gbdzlenir (20,
A7) .

Talasemide posterior paravertebral mediastinal
kitleler, wvertebral korpuslar wve kostalardan kavnaklanan
meduller dokunun extraoggedz vayilimi gonucundaki
extrameduller hematopoez bdlgelerini gbsterir (41).

Eemik iligi direnci az olan dokulara dogru preolifere
olur, bu dokular kostalarin on korteksinin zorlamasivla
posterior mediastinuma uzanir ve pedikiillerin ekspansivonu
ile sgspinal Lkord igine vavil:ir. Derin kaslarla tamamen
gevrili olan kosta ve pedikillerin arka kenarlar: korunur
(42). Bu tir eclsulardakil kosta radyografileri genisgslemis ve
incelmisg kortexler, lobule vyumusak doku kitlelerivle,
kortikal perforasvonlar: gdsterir, bu bulegular en ivi CT ile
gbsterilir (30, 411.

Ekstradural hematopoetik dokuva bagl: gpinal kord
kompresvonu en iyi myvelografi (1) veva CT ile ayrilabilir
(64) .

Beta talasemide bu komplikasyon hemen her zaman torakal
bdlgededir, Sickle cell anemi ve herediter sferositoz gibi
diger hematoloijik hastaliklarda bu lokalizasyon not
edilmigtir (45).

Diger anemiler kadar talasemideki ekstramediiller
hematopoez de retroperitoneal bilge ve pelvisi igeren basgska

b&lgeleri de tutabilir (54).

AKDENIZ UNIVERSITES]
MERKEZ KUTUPHANES
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Biiviime Bozukluklar:

Sekillenme (modeling) deformitesi olan Erlenmaver flask

tiibuler kemik, talasemili hastalarda goriilen buyume
bozukluklarindan valnizga birigidir. Uzun kemiklerin
uglarina vakin kisimlarda diizensiz, transvers radyvodense

gizgiler siktir. Bu dens g@lgeler, blUvime ¢izgisini gdsterir
ve en agindan gecici oclarak normal ossedcz blvyime wve
geligimivle ilgili belli bir c¢ocukluk cagi patecloiisinin
gostergesidir. Diger hastaliklarin higbirisinde

siniflandirilmadig:r i¢gin bunlar hig¢bir anlamda spesifik

degildir.
Ekstremite uzZun kemiklerinin buivime plaklarinin
prematire filizvonu, talasemi majorlu gocuklarda sik bir

bulgudur (18). Hastalarin % 10-15'inde bildirilen bu bulgu
genellikle 10.vag sonrasinda ortava c¢ikar ve proximal
humerus ve distal femurda en siktir (18, 22). Bu fiazvonlar
en sik gec cgocukluk veya addlesan déneme kadar transfiizyon
vapllmamig hastalarda en siktir (42). Tek veya cift tarafl:
olabilir. Ekstremitede kisalik wveva deformite goriilebilir.
Humerusta varus deformitesi karakteristiktir wve bulgunun
patogenezi kemik iligi hiperplazisi, kortikal perforasyon,
zayiflamig osteopenik kemigin ig¢ viiziiniin kompresyvonu ve son

olarak da epifizin prematiire filizvonu gibi gdriinmektedir(20).,

Fraktiirler

Infraksivonlar ve spontan fraktirler talasemili
hastalarda seyrek degildir (22). Dines ve vardimcilari (22},
75 homozigot beta talasemili hastanin % 33'ilinde bir vevya
daha fazla fraktir bildirmislerdir, Exarchau ve vardimcilar:i

(251, 62 beta talasemili hastada benzer bir gonug

vermiglerdir. Multipl veva vineleven kiriklar sevrek
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degildir. Fraktiirler alt ekstremitelerin uzun kemiklerinde
tzellikle femurda, ©&nkol kemiklerinde wve vertabralarda en
siktir (27, 28). Cogu olguda kismen vavags ivilegsme gdriiliir
ve angulasvon ve ekstremitede kisalikla birlikte olabkbilir
(25).

Fraktiirler bu hastalikta vavgin olan agir osteopeni
sevrinde ve daha veterli transfizvon tedavisi ile
vagamlarinin uzamasina bagli olarak beklenmeven bir bulgu
degildir. Talasemik hastalarda kemik =zayiflamasiyla ilgili
olan metabolizmasi wve endokrin fonksivonlarda bozukluk
vardir.

Shai wve arkadaglari (7Y0) anormal tireid fonksivonlar
olasili1giny gdsterirken, Canale ve arkadaslar: (12) pitiiter
disfonksivon ve etkilenen son organlarin hemckromositozisine
bagli paratiroid ve gonodotropik hormon fonksivonlarinda
bozukluk tanimlamiglardir. Avrica, artmig protein
kataboligmasyr (hidroksiprolinin idrarla atilimivla artmava
bagli clarak) gdsterilmistir (46).

Beta talasemide el falankslarinin foramina
nutrisvenlerinin geniglemesi vavinlanmigtir (26, 430 .
Gaucher hastalifinda da gériilen bu bulgu (24}, muhtemelen
artmigs artervel destege, artmig vendz doniise veva her
ikisine, va da hiperaktif ve hiperemik kemik iligine (43}
bagli clabilir. Talasemide bu foraminalar erken vagta
transfizvon tedavisine baglanan hastalarda normal, bu
tedavivi hig¢ olmavanlarda veva ileri bir vasa kadar
transfizyonlara baglamasi gecikenlerde en genig gekilde
gorilmektedir, bir kez geniglevince foramen bliyikligi
eerilememektedir (43)., Kafatasinda vilankavi ve geniglemis

vaskiiler kanallarda goridlmistir (433}, CT ile ivi

dékiimante edilebilen bu degisiklikler genellikle kalvarvumun
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geniglemesi ve ellerde foramen nitrisivumlarinin geniglemesi
ile ilgilidir.
Her 1ikisi de heterozigot beta talasemi olan ve

pykrodysostosisi olar ¢ kardeg rapor edilmigtir (5).

Eklem Bulgular:

Yineleven transfiizvonlara bagl: gekonder
hemokromatozis, talasemili hastalarda gorilebilir. Bu
hastalardaki artropati, metakarpofalengeal 'eklemler dizler
ve kalcgalarda eklem araliginda daralma ve sklerozla primer
hemokromatczisdekine benzer. Kalsivumpirofeosfatdihidrat
(CPPD) kristal depozisyonu kondrockalsinozige vol agabilir.
Hiperirisemi ve akut gut artriti talaseminin klinik‘gidisi
sirasinda ortava gilkabilir. ‘

Gratwick wve arkadaglari 1978'de 50 talasemili hastanin
25'inde vyiik binmesivle artan avak bilegi agrisi tanimladi
(34). Hassasivet wve eklem effiizvonlar: bazi hastalarda
gdzlendi. Benzer degigiklikler talasemi mindrde el bilekleri
ve dirseklerde de gézlendi (Schlumph, 19783.

Gratwick wve arkadasgslari sinovival doku ve kemikte
Gzellikle blvume bdlgelerinde vavsin demlr birikimi ve bunun
dokularda etkili olabilecegini gostermigtir. Hemosiderozis
multifaktdrvel olabilir. Yineleyen transfizyvonlar hemoliz ve
artmis intestinal demir emiliminde rol oynayvabilir.
Sinovitin patogenezi acik degildir, fakat ¢oBu olguda kemik
iliginin ekleme vavilmasi sonucu olabilir,

Sinovivada demir birikimi ve irat kristalleride
tanimlanmistir.

Bazi talasemi farmlarinda &zellikle talasemi mindrde,

birkae baska eklem anormalitesi rapor edilmigtir. Bunlar

septik artrit ve osteomvelit, romatoid artrit (50), iskemik

Bt S XS N YN L D I
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kemik nekrozu (B¥, 6B) ve kronik bir seronegatif artrittir
{23, 66). Bu sonuncusu hafif sinovit ve kiglk effizvonlarla
giden pakiartikiler bir procesle karakterizedir. Tutulan
eklemler ; dizler, avak bilekleri, el bilekleri, dirsekler
ve elin kiicik eklemleridir. Ostecpeni wve eklem aralig:
daralmasi rapor edilen radvografik bulgulardir. Sinovival
dokunun histolojik gorinitmii normal wveva hafif inflamasvonu
gtsterir sgsekildedir wve romatoid artrite benzemez. Talasenmi
mindrdeki spesgsifik bir seronegatif poliartrit tird biitin
gozlemaoilerce desteklenmemesine karsin (32, onceki
aciklamalar bdvle bir olasiligr gbstermektedir.

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

hepatit de akla gelmelidir.

Difer Gdriintiileme Yontemleri

Basit radvografi rutin kemik anormalitelerini
g0ostermede genellikle veterli olsa da, xeroradvografi,
tiibliler kemiklerde kortikal incelmevi, trabekiiler paterndeki
degigiklikleri ve kafatasinda diploik alandaki geniglemeyi
gostermede bagsar:ivla kullanilmigtir. Bununla birlikte
Xeroradvografinin rutin kullanimi gereksizdir (68).

Talasemide vineleven kan transfiizvonlarina bagli demir
viklenmesi, fosfor iceren kemige spesifik radvofarmostatik
ajanlarin 1iskelet uptake'lerinde azalma wve renal vumusak
doku radyoaktivitesinde artma ile birliktedir (15, 59, 74).

Bu fenomeni agiklavan mekanizmanin kan havuzu
igaretlenmesi ile sonuglanan, To igaretli fosfor

substanslar: ile demirli bilesiklerin arasindaki baglanma

oldugu Sne siiriilmiistir (15).

| A INTIRRY
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Bu etki ile ilgili bilgi, degisik anemilerdeki Lkemik
gintigrafisi sirasinda degigmis ossedz radvoniiklid aktivite
paterni ig¢in daha akla vakin analizlere izin verecektir.

Benzer oclarak, radyoniiklid tekniklerle extramediiller
hematopoez bdlgelerinin analizi uygun ¢alisma ile basarili
olabilir. Kemik iliginin gBsterilmesinde iki genel voéntem,
R.E.S'in radvoaktif kolloidlerle isaretlenmesi ve demir
igotoplarinin eritropoetik gsistemnin gdsterilmesinde
kullanilmasidir (36). Indium-111 chloride'in baslangicta saf
eritropoetik elementlerle lokalize olabilecegini gdsterdi.
Technetium 99 m sulfur colloid de kemik iligi gdsterici ajan
olarak Lkullanilmigtir. Bunun avantajlar:i diigiik radvasyon
dozu, artmig foton verilmesi ve karaciger ve dalagin ayni
zamanda gorintulenmesidir. Dezavantajlar: nanokollcidin
valniz retikiiloendotelval kemik iligi elemanlarinca
tutulmasina bagli oclarak alt torakal ve iist lumbal vertebral
kemik iliginin gizlenmesidir (36&).

CT talasemili (veya diger anenilerde) hastalarda
multipl kan transfizvonlarina izleven ancrmal demir
depozisyonunu g&sterebilir. Bu karacigfer, dalak, barsak,
pankreas, lenf nodlari ve diger organlarda gdsterilebilir
(48, 51), Yiuksek attenuation degferleri olan bdlgeler CT
goruntilerde gdsterilmistir. Bu teknik ozellikle posterior
mediastinumu, spinal kanal ve pelvis clmak dzere
ekstramediller hematopoez bdlgelerini de gdsterebilir (30,
41, 61, 6&64).

MR talasemili hastalarin bazilarinda ek bir diagnostik
yontem olarak kullanilmistir. MR ile elde edilen gdriintd
vogunlugu, vigut dokularinda biriken demir miktarin:i

degerlendirmeyi saglar (6). Karaciger ve kemik iliginde

spin eko vogunlugundaki depresvon ve b&brek ve kaslarda bu

1M
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vogunluklarda artma, demir konsantrasyonu ve her ferritin
molekiiliiniin demir igerigindeki degigikliklerle korelasyon
gbsterir. Dual enerji-komputerize tomografi diBer noninvaziv
teknikler benzer veriler verir (31).

Kemik iliginde bir sinyal vyog8unluBu kaybi timdr veva
diger dokularca vyag replasmaninin bir gdstergesidir ve
16semi, ndroblastoma, osteosarkom ve diger neoplazmalarda
gorulebilir (16). Bu teknigin cgesitli anemiler (62) ve

tumOrlerin terdpatik maniiplasvonuna kemik iliginin vanitin:

dokumante etmede vararl: olacag: umulmaktadir. Bununla
birlikte ihtivat gereklidir. Bir arastirmada SCA'l1
hastalarda MR'1in vascckliziv kemplikasvenlars:
kétiilestirdigini edsterecek gsekilde dikey gekilde

dizilmesine yol agtig: bildirilmistir (8). Talasemi mindr ve
talasemi intermedia, talasemi majordeki kemik
degigikliklerine benzer, fakat daha silik buigular eslik

eder (73, 75).

Demir Birikiminin Tedavisi

Progresgsif demir birikimi transfizvon tedavisinin
vagam: sinirlavan bir komplikasvonudur. Yeterli gelasvon
vapilamadigindan transfiizyon uygulanan hastalarin geligmne
geriligi ve seksiiel gelisim eksikligi ile komplike olan
vagsamlara: kalp hastaligi nedenivle II. dekatta sonlanir.
Vicutta total demir vyiki 40 gr olunca, organ fonksivonu
bozulmaya baglar, 60 gr ve iistliinde tedavive cevap vermeven
kalp vetmezligi baslar.

En etkili demir baglayan ajan Deferrioksamin'dir. Bu ;

gstreptomvaes pilosus tarafindan olugsturulan bir

siderophore'dur. Desferricksamin verildikten sonraki demir

BEAILEIE ;.
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atilimi wviucut demir depolarivlia orantilidir. Borry vwve
arkadaglari 1974'de talasemi ve tranfiizvonel demir birikimi
olan ¢ocuklarda karacigfer hasarinin Snlenmesi ve hatta geri
déndurilmesinde Desferrioksamin’in etkisini gbsterdiler. Bu
ilk vavaini bircok ek ¢galismalar destekledi.

Kalp hastaligi1 Desferricksamin’'le daha uzun siirede
ortava ¢ikar veva Onlenir wve vagam sliresi anlamli: olarak
uzar. Fakat endokrinopati sirebilir ve kalicidir.

Desferricksamin demiri hiicre ig¢inde sgerbest havuzda
baglar. Demiri bagladiktan sonra demir~desferriocksamin
komplexi hicreyil terk ederler, bilyiik oranda idrarla atilir,
ancak az bir miktar bilegik safrada bulunur.

Intramuskuler, subkutan veva intravenész volla
kullanilabilir. Uygun plazma ve doku Kkongantrasvenlar: icin
geligtirilen pratik veol selatériin mekanik bir pompavla
vavag, surekli, subkutan infizveonudur.

Standart uygulama kilogram basina 30-40 mg ilacin gece
boyvunca 8-12Z saatlik bir slrede verilmesini Onerir. Hastalar
ilaci haftada en az 5~-6 giin kullanmalidair.

Yeni bilgilere gbre aniamli bir demir birikiminin
Snlenmesi igin ddzenli ila¢g kullaniminin 3~-4 vaginda
baslanmasi gereklidir. Transfiizvona bagimla hastalarda
tedavinin 5 vaginda baslanmasina yonelik genel bir goriis
vardir. Bazi otdrler 3 vasinda baglamasini Snerirler.

Desferriocksamin'in toksisitesi dilsiik demir vikd olan
hastalarda daha belirgindir, gercekte viiksek dosz ilag
verilen 3 vasinin altindaki cocuklarda geligme gerilifi ve
diger toksisite bulgulari bildirilmistir.

Ilacla demir atilmas:i orani diigiik oldufundan (glinde &50-

70 mg elementer demir) ve tedavi sirasinda birikim de siirdi-

glinden tedavinin ilk villarinda olumlu etki geligmevebilir.

£ L LRI
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Subkutan Desferrioksamin'in uvsulanigindaki denevimler
kardivak hastaligin tnlenmesinde ve vasan sliresinin
uzatilmasinda etkili oldugunu gostermistir. Bu uygulamadan
tnceki vagam siiresi vaklagik 16 vasti, sevrek oclarak
hastalar 20'1li vaglarin ortalarana kadar vasavabilirlerdi.
Bugin yagam gliresinin 4 .dekat ortalarina uzatildigi
bildirilmektedir. Desferricksamin tedavisine ilk dekadin son
villarinda belirgin demir birikiminden sonra bhaglavan
hastalarda endokrin eksiklikler ve geligme geriligi
glirmektedir. Selasvon tedavigi dizglin uvgulanan hastalarda

bile glukoz intoleransi: ve diabet rapor edilmistir.

Desferrioksamin Toksisitesi

Yan etkiler clarak 1lokal eritem, inflamatuar vanzt,
nérogensorial toksisite, vilksek frekanslara has igitme
kaybi, ockuler toksisitedir.

Komplikasvonlar 50 mg/kg'dan fazla giinliik dozda siirekli
IV infizvon uvgulananlarda en c¢oktur. Pulmener infiltrasvon
ve solunum vetmezligZi 4 hastada rapor edilmistir. Akut
bobrek vetmezlif&i bildirilmistir.

Bu bildirilen yan etkilere ragmen Desferriocksamin cgogu

hastada gilivenle 6nerilir.
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Materyal ve Metod

Bu calisma Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Fiziksel
Tip ve Rehabilitasvon Anabilim Dalindae vapilmistir.
1992-1993 vyillar: arasinda Akdeniz Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk 8Saglig: ve Hastaliklari Klinigince takip
edilen 18'1 kiz (% 51.4), ve 17'si erkek (% 48.6) olmak
lizere toplam 35 beta talasemi major ve intermedia olgusu
cgaligma programina alinmistir.
Caligma grubuna alinan olgularin vaslari, cinsi ve
memleketleri kaydedilmis ;
Hastalarin ayrintili anamnezleri ve lokomotor sistem
fizik muaveneleri vapilmistir.
Fizik muavenede ;
- ABri,
- Enflamasvon,
- Hareket kisitliligi,
- Krepitasyon ve
- Deformiteler arastirilmistir.
Fizik muavenedeki bulgularin avrintili dereceleri 0, 1,

2, 3 olmak iizere degerlendirilmistir. Buna gbre ;

- Eklem hareketi sirasindaki agri icgin

Siddetli agr:

: 0 : Agri vok :
! | . o !
: 1 | Hafif agr: |
: 2 : Orta derecede agr: :
| f i
| | J
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- Enflamasvon igin

! |
| 0 : Enflamasvon vok |
i | . !
1 Hafif enflamasyon
] | |
|
: 2 i_Siddetli enflamasvon :

- Hareket kisitliligi icin

: 0 : Hareket kisitlilig: vok :

: 1 : Hafif derecede harsket klsltllllél: %
3

: 2 : Oiddetli hareket kisitliligB: : 3

- Krepitasvon ve Deformite icin ise

YRS TR AE e s

Krepitasvon veva deformite

Krepitasvon veva deformite vyok

seklinde degerlendirme yapilmigtir.

Calisma grubuna alinan olgularin hastalik slireleri,
transfiizvon slreleri, transfiizvoen gikliklara ve
Desferricksamin kullanma slireleri kaydedilmistir.

Clgularin splenektomi gegirip gecirmedikleri ve fraktir

ve luksasyon Oykiileri arastirilmistir.
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Hastalarin l¢ ardisik muavenesinde transfiizyvon ©&ncesi
hemoglobin degerleri arastirilmis ve elde edilen ¢ degerin
ortalamalara alinarak transfizvon gncesgi hemoglobin
degerleri tesbit edilmistir.

Hemoglobin degSeri rutin laboratuvar metodu (Counter
hemoglobin savaci -Counter/England) ile degerlendirilmistir.

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

Calisma grubuna alinan hastalarin DPC ( IRMA ) vdntemi
ile serum ferritin degerleri tesbit edilmistir.

Normal ferritin degeri, kizlarda 10-130 ng/ml,
erkeklerde igse 20-400 ng/ml clarak kabul edilmistir.

Olgularin sgerum Urik asit, kalsivum, fosfor, alkalen,
fosfataz, ALT ve AST degerleri arastirilmistir. Bu
biyvockimyvasal tetkikler Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi
Bivokimva Laboratuvarinda “Dacos Chemistry Svstem IL 243
mode ] Flame-Fotompetry” cihazlarinda spektroskepik ve
fotometrik tekniklerie Slglilmistir. Tim bivokimvasal

tetkikler hastalarda 12 saatlik ag¢lik sonras: calisilmistir.

Calisma grubu igin uyguladigimiz bivokimvasal

tetkiklerde normal degerler olarak ;

Urik asit 2,3 - 9,0 mg/dl
Kalsivum 8,8 -~ 11,1 mg/dl
Fosfor 4 - 7 me/dl
Alkalen Fosfatb:z 41 - 133 us/L
S5GOT (AST) g - 42 U/L
SGPT (ALT) 0 - 42 u/L

clarak kabul edilmigtir.
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Calisma grubuna dahil ettigimiz 35 beta talasemi major
ve intermedial: colgunun 31 tanesinde ;
- Her ik1l omuz 8n - arka grafisi,
- Her 1iki el 8n - arka grafisi wve

- Her iki avak lateral grafisi cektirilmis,

ayrica ; poegitif anamnez veva muavene bulgusu olan viicut
béligeleri igin o bolgeleri igeren direk grafiler
gektirilmigstir. Bu nedenle, beta talasenmi major ve

intermedial:r olgularda vukarida savilan grafilere ilaveten
lumbeosakral grafi, pelvis grafisi, lateral dorsoclomber grafi
ve diz grafileri de ¢gektirilmistir.

Elde edilen radyvografiler, bhir Ortopedi ve Travmatoloji
Uzmani ile bir Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Uzmani
tarafindan ortak olarak degerlendirilmistir.

Avriva, calisma grubuna dahil edilen 35 olgunun 6'sina
Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Niikleer Tip Anabilim
Dali'nca nanokolloid sintigrafisi vapilmistir. Bu tetkikler
hastava 10 m'li Te 99 m. nanocollcoid IV olarak verilerek
vaptirilmistir. Tetkikler Toshiba GCA-6G2.A cihazi ile
vapilmigtir,

Caligma grubuna dahil edilen hastalarda yukarida
sayvilan tetkik ve muaveneler disinda, hastaliklari nedenivle
aile i¢i wve sosval c¢evre iliskilerinde problemler ve
uyumsuzluklar, egitim ve mesleki sorunlar, gilnliik vyagam
aktivitelerindeki kisitlilik aragtirilmistair. Avrica
fonksivonel engellilik hali saptanan hastalarin
rehabilitasyon gereksinimi ve bu rehabilitasvona cevaplar:
degerlendirilmigtir.

Elde edilen veriler, Akdeniz Universitesi Rektorligd

Bilgi Islem Merkezinde korelasyon testleri ve Student ¢t

testi ile degerlendirilmistir.

SRS 1
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Bulgular

Caligma kapsamina alinan 358 olgunun 18 tanesi kiz
(% 51,4), 17 tanesi erkekti (% 48,8).

Olgularimizin vag ortalamasi 8,32 * 5,2 olarak bulundu.
Bu olgularin en blUyUgl 21 vasinda, en kig¢lgl ise 2 vasinda

idi (Tablo 1).

Yag Grubu Clegu Savyisi

| { |
| | i
| [ |
| 2 - b vyag | 12 ’
| i {
| 6 ~ 9 vag | 10 |
i | !
: 10 - 13 vasg : 8 :
i | |
| 14 - 17 vas | 2 |
| I |
| 18 - 21 vasg | 3 |
Tablo 1 - Olsgularin vag gruplarina goére dagilim:.

Caligma grubumuza dahil edilen 365 olgunun 33 tanesi (%
94,2 beta talasemi maleocr, 2 tanesi ise (% b5,8) beta
talasemi intermedia tanisi almistyr. Major clgulardan 16 ( %
48, 4) tanesi erkek, 17 tanesi (% £1.5) kiz idi.
Intermedialli 2 olgu 1ge kizd:.

Olgularin transfuzvon sireleri ve transfizgyon
sikliklari incelendiginde : ortalama transfiizvon sgiiresi 6,5
t 4,5 vil olarak bulunmugtur, en kisa transfiizyvon uyvgulama

sliresi 1 vi1l, en ugun transfiizvon uvgulama siliresi ise 20

vildir (Grafik 1). Transfiizvon uvegulama si1kligi ise ortalama
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ayda 1 kez bulunmustur. Transfiizyon uygulama siklif: en az

oclan olgu 2 avda 1, engok olan olgu ise ayda 2 kezdir

{Grafik 2).
Olgu Savisa Olgu Savis:
18~ 26~
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Transfiizyvon Siliresi (¥:11) Transfizvon Sikliga
Grafik 1 - Transfizvon siresinin Grafik 2 - Transfiizvon
vaka savisi dagilim:. si1kliginin vaka

gavisl dagilim1.

Calisma grubuna dahil edilen olgularin Desferricksamin
kullanma sliresi ve Desferrioksamin kullanma gi1klig:z
incelendiginde ise ;

Olgularin ortalama Desferrioksamin kullanma siireleri

5,6 * 3,9 vil olarak bulunmustur. Olgular icinde en uzun

sire Desferrioksamin kullanimi 20 vil, en kisa siireli

kullanim ise 1 yildir. Ayrica 35 olgunun 8 tanesi highbir

oz -&H-:‘&m
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zaman Desferricksamin tedavisi almamislardir (% 22) (Grafik

3).

Clgu Sayisai
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Desferricksamin Kullanma Siresi {Y¥1l}

Grafik 3 ~ Desferricksamin kullanma sliresinin vaka

savisina dagi1limzi.

Desferriocksamin kullanma sikliklari incelendifinde ise
i olgularin ortalamsa Desferrioksamin kullanma siireleri avda
4  kez olarak bulunmugtur. Clgularin iginde en sik

Desferrioksamin kullanimi avda 10 kez, en az kullanim ise

ayda 1 kezdir (Grafik 4).
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Desferricksamin EKullanma Siklig:

Grafik 4 - Desferriocksamin kullanma sikliginin vaka savisina

dagilimz1.

Caligma grubundaki 35 olgunun splenektomi, fraktiir ve
luksasvon ovkiisi arastirild:.
35 olgunun g tanesine (% 25,72 splenektomi

uygulanmigt:, 3 olguda (% 8,5} fraktidr &Svkisi, 3 olguda (%

8,5) 4 bblgede tekrarlavan luksasvon o6ykiisi saptand:.
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Tablo 3'de de gdriildigid gibi galigma grubuna dahil
edilen 35 olgunun 22 tanesinde (% &52,8) anamnezde lokomotor
sisteme ait vakinmalar tesbit edilmistir. Yapilan fizik
muayenelerde olgularin 12 tanesinde (% 34,2} aBri, 2
tanesinde (% 5.7 enflamasvon, 3 tanesginde (% 8,5:
krepitasyon, 3 tanesinde (% 8,5) deformite ve 5 tanesinde (%
14,21 hareket kisitlilig: tesbit edilmistir. Olgularin

lé'sinda ( % 45,7 3 fizik muavene bulgusu saptanmistir.

*
MUAYENE BULGSULARI ?
. flamas-|Krepitas= Hareket o
sara. [Sex | ANAMNEZ BULGULARTI Jagr criiomas-lkrepitas=t o @ hite |Hareke P
Soya | _von | von | {Kis1tlil i
1|F0.} Ef - : o : 0 : 0 i 0
2 15.¥.] E - 0 ! 0 E g ! 0 E 0
i | } |
Omuz ve ayak bileklerinde adri i | ! |
3 IN.D.{ K ' - H
N.D { Bilateral) ! f | 0 ] 0 | 0
4 12.0.] K | Sol el bilegi ve sol dizde afr: 2 : ] i 0 : 0 : it
. . ! i i }
5 15.0.] E | Dizlerde agra 0 | 0 : 0 [ ] : 0
, | ] ; ]
6 |M.0 | E | Bel agrisi - 4] | ] | ] | 1 | ]
7 15.6.| K | Dizlerde sislik 1] : b i o : ] : 0
{ ! | ;
8 jHY.] K -- ] 0 g g g
| i | !
9 |[E.0.] E | Avak bileklerinde hareketle agr: 1] i g ; 0 i B_ : g
{ | ! | §
10 fu.0.] E - 0 1] 1] g 0 i
| | | i
11 |H.A.} K | Dizlerde adr: 0 : 0 : 0 : 0 : 1}
12 |M.0.| K | Sag avak biledinde adri 1 i ] : 0 : 0 : 0
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MUAYENE BULGULART
- . E - itas~ . k
siral ™ lsex | ANANNEZ BULGULARTI |agey TElanas-lKrepitas-l | o - o (Hareket
Soya l_yon I wvon | Kisatlil
13 1S.A. ] K - 0 : 0 : g : 0 : 1]
= | { i | !
14 |G.K.| K | Saé omuz afrisi | | 3] I ] | 0 | g
X i } { |
15 |E.K. K - 1] | ¢ : 0 | tH | 0
) |
16 [H.A.1 E | Ayak bileklerinde agri, bel adrisi| 1 : 0 | g : i} : 1
Sol omuz ve sol dizde afra, | | I |
H. L 2 g } 0 ]
i E kisitlilik, sabah tutuklusu I ! | I
) |
18 |M.H.| K |Avak bileklerinde agri. sislik 1] : 0 | 0 : ] : 1]
19 |6y E] -- 0 ’ g ! 0 ! i ! 0
o | | | i
20 |[RTG | E | Bel adris:i ] : 0 : ] : 0 : g
2 |1.¢.] K} -- ol o ! 0 l 0 ! 0
) { | i i
22 .S | K | Sa8 ayak bilei ve dizlerde afr1 1 ; ] : ] : i} : 0 1
§
23 |P.K.| K { Sai dirsekte sislik, afir: 2 : 2 : 0 : 0 : g !
. . i f | | |
24 |H.0.] K - 0 : ¢ | 0 | g | 1]
25 (E.K.| K | Bel agrisa 0 I 0 ! ] ’ 1 ' 0
| f | ]
26 |N.B.} E | Avak bileklerinde sislik ol g b g ! 0 oy
| i | |
27 {E.E.] E { Avak bileklerinde sislik 2 : 2 : 0 : 0 : i
. ! | | |
28 JAasK E -— ] | 0 | 0 | g | 0
1 i ,diz ag .
59 lun 1 « E parmaklarlndf sisme,diz agrisi, | | 0 i . ! 0 | 0
kalca agrisi i i | J
30 {6.K.] E | 5irt afrisz 3] ! 1] I 1 i 8 i i
f | i !
3 JAA | K| Saf diz afrisi. sol kalga afris: 1} ; 0 : 1 : i} : 0
. ! | I !
32 |5.¥.1 E - 2 1] 0 0 ]
| i | i
| | | |
33 |a.A} E - 0 1] 0 0 0
. i | i |
! | } ]
34 108 E - ] g 1] i} 0
| | | |
35 |{H.¥Y | E | Her iki omuzda hareket kisitliliy Ei it : g : f : 2

Table 3 : Olgularin anamnez ve fizik muavene bulgulars.
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Caligma grubuna dahil edilen 35 olguda en sik gdzlenen
romatizmal bulgularin eklem ve olgu savisina gdre dagilim:

Tablo 4'de gtrilmektedir.

0O

! BULGULAR { Eklen | igu i
} | Savis: I Savisi |
: ABri : 3o : 12 :
: Enflamasvon : 4 : 2 :
] i i | f
i Krepitasvon | & | 3 |
: Hareket Kisgitliliga : 11 f 5 :
| X { ! i
| Deformite | & : 3 |

Tablo 4 : Beta Talasemi Major ve Intermediali Olgularda
Romatizmal Bulgularin Dagilimi.

Caligma grubundaki oclgularda eklem tutulumu
aragtirilmistir (Tablo 5 ).

kl 01
L EkLEMLER P Bklem | gu |
! | Savisi | Savisi i
: Omuz : 12 : 5 :
} . | | i
| El eklemleri I 3 | 3 |
| i ! |
Di 7 4
| Dt | | :
{ . | [ |
| Avak eklemleri | 17 I i0 |
: Dirsek : 1 : i :
| f f !
| Lomber omurga | 4 | 4 }
i i I I
: Dorsal omurega | 3 | 3 |
i { |
: Kalcga | 3 | 3 !

Tablo 5 : Beta Talasemi Major ve Intermedial:i Olgularda Ek-
lem Tutulumu Dagilim: (Anamnez ve Klinik Muaveneden).
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356 Beta Talasemi major wve intermedial: oclgunun 31
tanesine (% 88.8) ;

- Her iki omuz &Sn-arka grafisi,
- Her 1ki el On-arka grafisi ve
-.Her iki avak lateral grafisi,

colgulardan 14 tanesine ;

- Pelvis grafisi cektirilmis (% 40) ayrica pozitif
anamnez veya muavene bulgusu olan vicut bélgeleri icin, o
bdlgeleri igeren direk grafiler cgektirilmigtir. Bu nedenle
Beta talasemi major ve intermediali olgulara vukarida
sayilan grafilere ilaveten ; 4 olguva (% 11,4) diz grafisi,
1 olguva (% 2.8) dirsek grafisi, 3 olguva (% 8,5) iki y&nli
lumbosakral, 1 olguya da (% 2,8} iki y®dnld dorsclomber grafi
cektirilmistir.

Elde edilen radvografilerde gbriilen patoloiik olusumlar
Tablo 6'da gorilmektedir. Buna gdre en sik radyolciik bulgu
avak grafisinde tesbit edilmigtir (% 40.,3). Daha az siklikla
da (% 38,6 Oomuz grafisilerinde radvoloiik bulgu
saptanmigtiy {(Grafik 7).

Avak (% 40,3)
i

i Omuz (% 38,6
40 = i
El (% 29,3)
30~ |
Pelvis ( 20,7
|

20~
10-

0 >

Grafik 7 : Radvelciik Bulgularin Eklemlere Goére DaBilim:

— g
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Radveleiik bulgu saptanan vakalarda en sik bilateral
bulsu el grafisinde g6riiliirvken, ikinci siklikta avak

grafisinde gorilmektedir (Tablo 7, Tabklc 8).

Unilateral bulgu
olan vaka savisi

Bilateral bulgu
clan vaka savisi

Bilateral A.P el

grafisi

f I [ i
I [ [ i
| | | f
19 3
] grafisi ] i |
| Bilateral lateral | l |
. 17 4
! avak grafisgi I I ! :
| Bilateral iki vonlii | i f 0 ! f
b diz grafisi f “ | | 3
Bi 1 AP, -
| Bilatera omuz ] 15 | 2 i .
| | | i ;
i i

Tablo 7 : Radvoloiik Bulgu Saptanan Vakalar.

Valka Savisi

! ! !
f i |
o i o - f i
Iki vonld dirsek grafisi i
| | |
! A.P Pelvis Grafisi ! 9 l
| | i
: Iki vonli lumbosakral grafi : 3 :
boa o L , i
: Iki vonli dorsolomber grafi | 1 |

Tablo 8 : Radvelojik Bulgu Saptanan Vakalar.
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. Hasta |Ekl . ta {E
RADYOLOJIK BULGULAR asta |Eklen RADYOLOJIK BULGULAR Hasta 1Eklen
SayisiiSayisi SayisilSayis:
Kistik Olusumiar I ! 2l Deformite 1 [ 2
Trabekiiler kabalasma 13 26 Eklem araliginda daralma 2 2
Hafif osteoporoz 13 26 Epifiz sklerozu 3 5
Belirgin ostecporcz 7 12 Cift kontur gorintmi i '
Metakarplarda sise goriin. i } Destriksivon i 1
Looser c¢izgileri 3 4 "?enc11 in cup goriniimi | ‘

Humerus bas - bovun

!
I
|
i
i
!
I
}
t
n |
!
I
|
|
i
!
|
f
|

Bal petef#i griiniimi 7 13 [
al petesl gorunum acisinda bozukluk !

Kortikal incelme 5 9 Fici vertebra goriinimi 1 1
Buzlu cam gdriiniimi 3 4 Balik vertebra i j
Epifiz diizensizligi 4 6 Normal radvogram 6 i

Tablo 9 : Radyeolojik Bulgulara Gore Eklem ve Hasta Sayvis:.

Tablce 9'da radvoloiik tetkikler sonucunda elde edilen
bulgular wve bunlarin hasta ve eklem savisina dagilimi
gorilmektedir. Buna gdre en sik gorilen radvolojik bulgu
trabekiler kabalagma ve hafif ostecporoz'dur(% 10,8). Bunu %
¢,1 ile kistik oclusumlar izlemektedir. Daha sonra sirasivla;
belirgin osteoporoz ve bal petegi gdrinumi (% 5,8), kortikal
incelme (% 4,1), Looser g¢izgileri, buzlu cam gdrinimi,
epifiz dizensizligi, epifiz sklerozu (% 2,871, eklem

araliginda daralma (% 1,6) ve % 0,8 orani ile de diger

bulgular takip etmektedir.

4
¥
i
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Caligma grubuna dahil edilen 38 olgunun laboratuvar

bulgular: incelenmigtir. Buna gére olgularin

- Ortalama hemoglobin (transfilzvon édncesi) dedieri : 7.0 % 1.9 gr/dl
- Ortalama serum irik asit deferi : 5,1 ¢ 1.4 mg/dl
- Ortalama serum kalsivum dederi . 8,8 % 1.9 mg/dL
- Ortalama serum fosfor dederi 4,9 ¢ 1.4 mgr/dl
- Ortalama serum alkalen fosfataz dederi :183 & B7.7 U/L

~ Ortalama serum AST deferi 46+ 145 U/L

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

- Ortalama serum ferritin dederi 13703 :1970,6 na/ml

olarak bulunmustur.

356 Beta talasemi major ve intermediali olguda vapilan

calismada elde edilen bulgulari degerlendirdigimizde ;

Erkek olgularinda vasla paralel olarak bulgularda
belirgin artig gdzlendi ( p < 0,058). Erkeklerde patoloiik
bulgu olmavanlarin vag ortalamasi 9,0 * 2,49 iken, klinik
olarak eklem bulgusu saptanan 7 (% 43,7) erkek olgunun vas
ortalamalar:i 11,28 t 3,12 olarak bulundu. ¥iz clgularda da
erkek olgularda oldug&u gibi, vasla paralel olarak klinik
bulgularda artig vardi ( p < 0,05). Xiz olgularda patoloiik
bulgu e¢lmavanlarin vag ortalamasi 1,82 + 6,6 iken, klinik
clarak eklem bulgusu saptanan ¢ (% 52,9) kiz olgunun vas

ortalamalari 3,26 t 11,8 olarak bulundu. Olgularda erkek ve

kizlar arasinda klinik clarak fark saptanmadi (Grafik 8).
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Eiz ( % 52,9 )
l

Erkek ( % 43,7 >
|

>

n:18 n: 17
Grafik 8 : Beté Talasemi Major ve Intermedial: Olgularda
Eklem Bulgularinin Cinsivete Gdre Dagilimi (n : 35},

Anamnez ve muayene bulgulari ile transfiizyon siiresi ve
transfizyon sikligl arasinda anlamli bir fark saptanmadi.

Olgularin Desferrioksamin kullanma glireleri ve
sikliklar: ile anamnez ve muavene bulgulari karsilastiril-

diginda ise anlaml: bir fark saptanmadi (Grafik 97.

A

Degsferricksamin
kullanmayanlar ( % 57,1 )
|

Desferrioksamin kullananlar
| ( % 42,8 )

=~

n:s n:2é6

Grafik 9 : Desferrioksamin Tedavisi Alanlar ve Almavanlards

Fizik Muayene Bulgularin Dagilimi {(n : 35).
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Radyolojik olarak incelenen 31 olgunun 15’1 erkek,
16's1 kiz idi. Erkek olgulardan radveolojik bulgu saptanan 13
olgu varken, 2 clgunun radyvografileri normal olarak bulundu.
Kiz olgulardan radvolojik bulgu saptanan 11 olgu wvard:i. §
kiz olgunun da radvografileri normaldi.

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

Radvoloclik bulgularda vasa gbre vapilan istatistiksel
incelemede ise, vag ile radyoleiik bulgularin arttig:
saptand: (p < 0,08).

Transfiizvon siiresi ve sgiklig1 ile radveoloiik bulgular
arasinda anlamla bir fark gsaptanmadi. Desferrioksamin
kullanma silreleri ve sikliklari ile radveoleoiik bulgular

arasinda anlamli bir fark saptanmadi (Grafik 10).

A Degferricksamin
kullanmayvanlar ( % 85.7 )
}

Desferricksamin
{ kullananlar ( % 80,9 )

n:9 n:2é&
Grafik 10 : Desferrioksamin Tedavisi Alanlar ve Almavanlarda

Radyeoloiik Bulgularin Dagilimi (n : 35).

Radyolojik wve klinik ©bulgularla serum uUrik asit,
alkalen fosfataz, ALT, AST ve transfizyon bnoesi hemoglobin

degeri arasinda anlamli bir iliski saptanmamistir.
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Serum ferritin degeri 1ile de klinik ve radvoloiik
veriler anlamli bir iliski gdstermedi.

Splenektomi uygulanan 9 olguvla (% 25.,7), splenektomi
uvgulanmamisg olgularin radvoloiik ve klinik bulgular:
arasinda anlaml:i bir fark saptanmamistir.

‘Talasemi iIntermedial: 1iki olgudan birinde klinik ve
radvolojik olarak bulgu saptanmadi. Difer olguda klinik
bulgu vokken major elgularina benzer belirgin radyoloiik
bulgular wvardi, ancak major wve intermedial: olgulardaki
savisal farklilik nedenivle istatistiksel degerlendirmeve
gidilemnedi.

Artropati etvolojisinde kemik iligi  hiperplazisi ve
buna bagl: olarak kemik iliginin eklem aral:ig: ile
baglantisin: aragtirmak amaciyla & olguda vaptigimizs
nanckolloid sintigrafisinde

Olgularin ikisinde ; extremitelerde artmig kemik iligi
aktivitesi saptanmig. bu olgularin anamnes, muavene
bulgulari wve radvoleojik bulgular: ile sintigrafik bulgular
araginda paralellik goridlmigtiar.

Bir olguda ; tum viicut kemiklerinde kemik iligi
aktivitesinde artig, sagda asetabulumun ist dis kisminda ve
gsol sakroiliak eklemde asimetrik hafif dizevde aktivite
gsaptanmigtir. Bu olgunun anamnez, muavene bulgulari ile
sintigrafik bulgular: arasinda iligki voktu. Sol alt
extremitesinde difflz sgigslik olan bir olguda nanckolloid
sintigrafi bulgusu kraniumda, sol el 1. metakarpal kemigin
proximal vizinde patoloiik aktivite tutulumu idi.

2 wvakada da normal sinirlarda tim vilcut nanokolloid
sintigrafi sonucu elde edildi. Bu olgularin anamnez, nuavene

ve radvoloiik bulgular:, bu sintigrafik bulgularla

paralellik gtstermivordu.
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Sintigrafi sonucu nermal bulunan olgulardan bir
tanesinde anamnezde omuz ve dizde agri sikaveti vardi. Fizik
muavene bulgusu voktu. Hastanin el, avak ve omuz
grafilerinde ise osteoporoz ve bal petegi gdriintimi saptand:.

Sintigrafi sonucu normal bulunan diger olguda ise ; sol
diz ve sol omuzda agri, hareket kisitlilifi wve deformite
vardi. Hastanin radyolojik tetkiklerinde ise wvavgin bal
petegi gdriniimii, osteoporoz, kistik olusumlar, avrica omuz

ve diz grafilerinde belirgin deformite 1i1sinsal vaviliml:

epifizer skleroz gdrinlimi tesbit edilmigtir.
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TARTISMA

Talasemi tedavisindeki son geligmeler ve bunun hasta
vagami uzerindeki nitelik ve niceliksel olumlu estkileri ile
birlikte, hastaligin ikincil sorunlarina efilme gereksinimi
daha da artmaktadair (2, 1Q).

Beta talasemi majordeki kemik bulgular:, oldukga
avrintili olarak incelenmistir (13, 21). Bunlar tipik viiz
gorunimii ile osteoporoz, dipleik alanin genislemesi gibi
kafatas: degigiklikleri, vertebra korpuslarinda osteoporoz,
balik vertebra, tiibliler kemiklerde 1lik boslugunda
genigleme, kortikal incelme, kaba trabekiler gorinim benzeri
degisikliklerdir. Beta talaseminin radvoloiik ve patolojik
Gzelliklerinin bluviik kismi kemik iligi hiperplazisine
baglanmistir.

Kemik bulgularinin avrintil: oclarak bilinmesine karsin
romatizmal semtemlar veren artikiler ve paraartikiiler
bulgulara, sevrek olarak deginilmistir. Bu konuda elimizdeki
tek kapsaml: c¢alisma, Gratwick ve arkadagslarinin 1978°de
vayinladiklaridir (34). Ayrica talasemi mindrde ldkomotor
gistem bulgularini inceleyen bazi c¢aligmalar da vardar,
ancak buradaki tablo farklidir (23, 66>,

Eklem bulgularinin etvopatcloiik acidan karakteri de

vine Gratwick'in calismasinda belirtilen eklemlerin
histolojik incelemeleri ile saptanmava cgalisilmigtir.
Bulgular on planda sekonder hemakromatoza ve

mikrofraktiirlere igaret etmektedir.
Son 15 vilda ise bu osteocartropatinin Szellikleri ile

ilgili galigmalar oldukga sinirl: kalmistair.
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Beta talaseminin bélgemizde vavgin olarak gérilmesi
nedenivle, talasemi major ve intermedial: olgularimizda
bu ostoeartropatinin s1kligs, etvolojisi, niteligi wve

son villarda rutin kullanima giren demir baglayici tedavi

ile iliskisini aragtirdik ve literatirler 1s181nda
tartistik.
Gratwick, beta talasemili transfiizvona bagiml:

hastalarin ikinci dekatta baslavan ve avak bilegi cevresinde
kemik aBrisi wve siglik ile karakterize deB8igik giddette
cgstecartropati geligtirmeve vatkin olduklarini belirtmistir
(34).

Weatherall ve Clegg'de (76} avak bilekleri ve omuzlarda
osteocartropatik komplikasvonlar gdzlemiglerdir.

Gratwick 50 beta talasemi major ve intermediali olgunun
% 50'sinde klinik romatizmal bulgu saptarken en sik tutulumu
avak bilegZinde gdzlemistir.

Klinigimizde 19 olguda vapilan bir calismada klinik wve
radvoloiik olarak % 89 pozitif bulgu saptanmistir (4). Biz
calismamizda degerlendirdigimiz 35 beta talasemili olgunun
3C'unda ( % 85,7 )} anamnez, nuavene va da radyvoleoiik clarak
romatizmal bulgu saptadik.

Bizim buldugumuz sonuc ile Gratwick'in sonucunun farkl:
olmasi Gratwick'in valniz klinik bulgulari gozdnine almasina
bagli olabilir. Klinigimizde daha ©&nce yapilan g¢aligmanin
sonuclari, bulgularimizla uvumludur.

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

Kiz ve erkek olgularda vasla paralel olarak bulgularda

EbGriilen artilis ise Gratwick'in serisi ile uvumluvdu.
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Onceki vavinlarin bazilarinda bulgu sikligi acisindan
talasemi major ve intermedia arasinda anlaml: fark oclmad:iB8:
bildirilmigken (14), talasemi intermediada daha hafif ve
daha az vavegln tutulum bildirenler de vardir (67).
Hastalarimizin valniz iki tanesi talasemi intermedia tanis:
aldigindan, istatistiksel degerlendirmeve gidilemedi. Bu iki
olgunun birisinde talasemi major clgularina benzer bulgular
varken, digeri normaldi.

Bulgular omuz, diz, avak bilegi gibi biiviik eklemlerde
lokalize idi. Onceki vavinlarda sinovite ait bulgularin daha
sik bildirilmesine kargin, bizim sevrek rastlamamiz, rutin
kullanima girmis olan demir baglavicil tedavinin etkigini
gbsterebilir.

Avak bilegi omuzdan biraz daha sik etkilenmekle
birlikte oran birbirine cok vakindi. Bu gozlemler
artropatinin mekanik faktdrlerle baZlantisiniy 8ne siiren
teoriyi siphelil duruma dislirmektedir.

Deneklerde omurgava ait vakinimlar da mevcocut olmakla
birlikte, periferik eklem vakinimlarindan daha azdi (% 20 -
% 95). Gouliamos ekstramediiller hematopoeze bagl: bel aZris:
vakinimi olan olgular bildirmigtir (33). Bu clgularda birkac
aydir siiren giddetli bel agrisi ve birlikte radikiiler agr:
vardi. Bizim olgularimizdan valniz birinde giddetli bel
agrisi1 vardi. Bu olgunun direk grafisinde lomber d8rdinci
vertebrada kompresyon fraktiiri saptandi. CT'de paravertabral
kitle gozlenmedl.

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

Norman wve BShorpira tarafindan tanimlanan mivopatcloijik

bulgular klinik degerlendirme ile olgularimizda mevout

degildi (55, 71).
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Gratwick 6 olguda belirgin deformasyon bildirmistir ( %
12 ). Bizim 235 olgumuzun ikisinde omuz ve diz eklemlerinde
ileri derecede hareket kisitliligi deformite vard: ( % 5 ).
Aradaki fark hastalarim:izin diizenli demir baglavicir tedavi
almasina baglanabilir. Nitekim deformite gbsteren
clgularimizdan biri 10 vildir transfiizvon uvegulamasina
kargin son 2 aydir Desferricksamin tedavisi almaktavd:.

Olgularimizda radyolojik ve klinik bulgulardaki artis
hastalik silresine paraleldi. Ancak transfizvon siklig1 ve
giresi ile bulgular arasinda baglant:1 voktu. Klinigimizde
vapilan oncekl ¢alismada da bulgular transfizvon rejimi ile
iliskisizdir. Gratwick wvillik transfiizyvon savilari daha az
olan olgularda agir semptomlar bildirmistir. Ancak fraktiir,
deformite ve kontraktirler nedenivle enegelli olarak
nitelenen grupta transfiizyon savisi belirgin olarak daha
fazladzir.

Splenektomi klinigimizdeki difer galisma ile uyumlu
olarak kiinik wve radyveoleoiik bulgular izerine etkili
gdrilmedi.

Transfiigzyon ©ncesi hemoglobin degerleri ile klinik wve
radvolojik bulgular beklenen ters orantivy gédstermedi. Bu
bulgu, aneminin derecesivle eklem semptomlarinin paralel
olmadigini dislndirebilir. Baz: vazarlar ortalama hemoglobin
diizeyinin 10,5 g/dl1 civarinda tutulmasinin, bulgular:
minimuma indirebilecegini belirtmiglerdir. Bu gorisi
bulgularimizla desteklevemedik.

Literatiirde transfiizvonel artrit (469), gut (58) wve
septik artriti (24, 37) clan talasemik hastalar
tanimlanmigtir. Biz hastalarimizdan birinde serum Urik asit

dizeyinde belirgin artma (20,1 mg/dl) ile dirsek ekleminde

monoartrit ve drik asit nefropatisi gozledik. Diger
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olgulardan yalniz birinde serum lrik asit dizevinde viikselme
saptadik, ancak bu hastada klinik gut voktu.

Ayvrica ortalama serum lirik asit degerleri ile
romatizmal bulgular arasinda bir iliski gbzlemedik.

Septik artrit bir olguda gdzlendi. Her iki avak bilegi
ve avak sirtina vavilan gislikle gelen bir hastada sag avak
bileginden vap:ilan sinovival sivi kiiltiriinde E.coli Uredi.

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

Literatirde hemokromatozis talasemi artropatisi
etvoloiisinde sikc¢a One siiriilmiistir. Sinovivumda asiri demir
birikiﬁi nedeniyle eklemin viklenmesi dejeneratif kartilaj
degigikliklerine vol agabilir. Demirin bir pirofosfataz
inhibitdrid oldugu go6sterilmigtir ve pirofosfat
kristallerinin eklem kartilaj matrixinde c8kmesini indiikler
(69). Bu, eklem deijienerasyonunu hizlandirabilir. Demir avni
zamanda osteoblast savisi ve aktivitesini de etkileyebilir
ve ogteopeni gelisimine vol agabilir (Gratwick). Gratwick
olgularinin sinovivalarinda demir depolanimini gdstermistir.
Bu vonde veol gOsterici olmasi amaciyla OSleotiugstmliiz serum
ferritin deferlerinin ortalamas:ivla romatizmal bulgular
arasinda paralellik gézlemedik. Yani sira radvoloiik oclarak
da hemokromatozis ve kondrokalsinozise uyan bulgular voktu.

Beta talasemideki radvoloiik kemik degisiklikleri
csteopeni, mediiller aralikta genigleme, trabekiiler vapida
kabalagma, kortexlerde incelmedir (106, 11, 17). Erken ve
anormal epifiz fuzvonu, eski fraktiirler, uzun kemiklerde
deformite siktir. Olgularimizin radvoloiik incelemelerinde

tanimlanmig klasik kemik bulgulari mevcuttu. Ostecporoz ve

trabekiiler kabalasmava bagli bal petegi godriiniimi va da
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graniiler osteoporoz tanimnlamalar: bazai ¢caligmalarda
mevocuttur. OQOlgularimizda vavein kistik formasvonlar ve bal
betegi gdrinumi vardi. Buna karsin multipl, diizgiin kenarl:
kistik formasyon bizim olgularimizda cok g1k gdzledifimiz
bir bulgu olmasina karsin, difer caligmalarda sevrek oclarak
bildirilmistir. Bu kistik vapilarin hiperplazik kemik iligi
tarafindan olusturuldugu diginiilebilir.

OClsularimizda uzun kemiklerdeki bulgular epifizer
bolgede yofBunlagmaktadir. Epifiz dizensizlifi, erken epifi=z
fizyonu bulgularinin vanisira, baz1 olgularda epifiz
bolgesinde belirgin skleroz gdzlendi (Bir eolguda sol diz
ekleminde fleksivon deformitesi ile birlikte radvolojik
olarak femur distal epifizinde gevreve dofru i1sinsal vavilim
gosteren skleroz vardi). Epifiz lezyvonlari en sik proximal
humerus epifizinde, ikinci siklikta distal femur epifizinde
mevceuttu. Bu bulgular diSer calismalarla uyumluydu (29, 41).

Bir olgumuzun dorsolomber grafisinde abartili anterior
vertebral gentiklenme gézlendi. Mandell 1979'da vavinladif:
talasemi majlorlu bir olguda ayni goriinlinil bildirmis ve bunun
muhtemel wvendz genisclemeve bagl: vaskiiler oluga ait bir
gériiniim oldugunu sovlemistir (49).

Radvolojik bulgular eklem aralig: ve eklem viizlerinden
cok kemiksel vapivi ilgilendirivordu. 2 olsguda gbriilen eklenm
vidzlerindeki duzensizlik ilgili uzun kemik epifizinde
dizensizlik wve destriiksivon ile birlikteydi" Bu olgularda
belirgin enflamasvon bulgulari voktu.

Beta talasemili olsularda wvertebral korpuslar ve uzun
kemik metafizlerinde diuzensizlikler, epifiz plaklarinda
genigleme, kemik defektleri, keskin diizensiz kalsifikasvon
cizgileri ile beliren Desfervriocksamin'e bagli kemik ve

kikirdak displazisi bildirilmigtir (7).
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Diger bir vavinda ise Orzincolo vine Desferrioksamin'le
iliskili olarak wzun kemiklerde ragitizm wveva skorbiitte
ECrilenlere benzer lezvonlardan sbz etmektedir (663 .
Olgularimizda klinik ve radvolojiik bulgularla Desferioxamine
kullanma siresi wve dozu arasinda anlaml: bir iliski
gbsterilemedi. Hastalarimizin Desferriocksamin tedavisine
baglama wvasgi. bulgularla 1iligkili degildi. S&zii edilen
caligsmalarda ise genellikle 3 vasg oncesi viksek dozg
Desferricksamin tedavisine baglayvanlarda bu bulgularin
gsaptand:gi belirtilmistir.

Talasemide asetabular protriizvon (39) ve aseptik nekrosz
{(67) bildirilmigstir. Olgularimizda bu vydénde bir bulguva
rastlamadik.

Talasemi major ve intermediadaki sinovitin kemik
iliginin eklem araligina ac¢ilmasina bagl: sekonder bir
reaksivon olabilecegi diisiinlilmektedir. Bu hipotezi irdelemek
amacivla 6 o©lgu retikiloendotelval gistem tutulumunu
gbsterebilen nancokolloid sintigrafi vyvdntemi ile incelendi.
Bu sintigrafik incelemelerin 4'Uunde kemik iligi
aktiviteginde artis saptandi. bir olguda bir sakreoiliak
eklemde hafif tutulum clmakla birlikte, bu bulgu klinik wve
radvoloiji ile uvumlu degildi.

Sonucg oclarak, bu vontemle kemik iliginin eklem
araciligivla baglantisini gdsteremedik. Ancak bu olgulardan
higbirinde sinovit olmamasil da g8z Snlne alinmalidir.

Hastalaraimizin 1ikisinde omuz ve diz eklemlerindeki
ileri derecede hareket kisitlilif:i nedenivle rehabilitasyon
gereksinimi wvardi. Heniiz birkac avlik vakinimi olan onuz
olgusunda tedavi daha basarili sonug¢ verirken, muhtemelen

bir erken epifiz flizvonuna bagli dizde fleksivon kontraktiiri

ile gelen olguda uzun sidreli hareket tedavisi, analjezik
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ilag tedavisi ve atelleme ile pek fazla vararl: olamadik. Bu
hastalarin vagam sirelerinin Lkisitli olmas: nedenivle,
konservatif vaklagsimlarlia etkili olunamayan cleularda
cerrahi vaklagimlarda c¢ekimser kalinmaktadir. Bu nedenle
talasemili hastalar:i izleyen hekimlerin diger sistemler
vaninda hastalarin eklem bulgular:y da olabilecegini
bilmeleri ve konuyu gdzdninde bulundurmalar: Snemlidir,
Talasemili gocuk ve genclerin sosval vonden
rehabilitasyonu da gereklidir. Bu c¢ocuklar hastal:iklarinin
fiziksel etkileri nedenivle giinlilk vasamlarindae problemlerile
kargilagirkan, bir vandan da kisa vasam sireleri ve k&ti

prognozlar: nedenivle aileleri tarafindan egitim ve meslek

gsecimi konulari da aksatilmaktadir.

-
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SONUC

Talasemi maiore has bir artropatinin varligi son onbeg
vildir bir dizi bilimsel ¢galisma ile gésterilmistir. Ancak,
sozkonusu artropatinin sikligi, etvolojisi, niteligi ve
demir baglavic tedavi ile iliskisi heniiz yeterincé
irdelenmemistir.

Avrica onceki galigmalarda degerlendirilen olgularda

dizenli Degferrioksamin kullanimi bildirilmemektedir.
Caligmamizdaki olgularda diizenli ve WZUn gtireli
Desferriocksamin tedavisi uvygulanmasi talasemik

ostecartropatinin Desferrioksamin tedavisi ile birlikteki
gidisini degerlendirmemize olanak sagladi.

Caligsmamizda talasemi major ve intermediali olgularin %
85,7 'sinde klinik Ve radvolojik olarak eklem bulgusu
saptanmistir. En si1k tutulan eklemler, avak bilekleri ve
cmuzlardir. Avrica, el eklemleri, diz ve omurga tutulumu da
gedzlenmistir.

S8aptanan eklem bulgulari paraartikiler kemik tutulumuna
sekonder bir artropati niteliginde idiler. Tedavi
gereksinimi olan bulgular diz ve omuz eklemlerindeki hareket
kigsitliliklari ve deformitelerdi.

Artropatinin etvolojisine iligkin degerlendirmelerimiz-
de, daha &Snceki galismalarda OSne siriilen hipotezlere iligkin
kemik iligi hiperplagisi ve bunun eklem araligina
acillmasina, artmis hemolize bagli hiperiirisemi ve sekonder
guta, transfiizyonel hemosiderozise 1iligkin veterli kanit
saptanamadi.

Desferrioksamin tedavisi altindaki hastalarda ©onceki

caligmalarda bildirilen sinovite klinik clarak rastlanamadi.
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Ancak, clgularimizin anamnezleri de bu tir artrit verilerini
icerivordu.

Bulgularimiz, talasemi ma jorde eklem tutulumunun
vavginligini ve ag&irliginy dofrulamaktadir.

Desferricksamin tedavisinin eklem tutulumu izerine
etkigsine iligkin olarak, bu tedavinin sinovit olugumunu
azalttig:, daha ©Onceki galigmalarla bizim c¢alismamizin
bulgulari: kargilastirilarak sdylenebilir. Bu derecede vavgin
ve ileri eklem bulgular: vogun bir rehabilitasvon

gereksinimini de beraberinde getirmektedir.
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0ZET

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

intermediali hasta 16komotor sistem bulgular: vonunden

degerlendirildi. Onceki ¢calismalarda degerlendirilen
olgularda dizenli Desferriocksamin tedavigi kullanima
girmemigti, Buna Lkarsin g¢alismamizdaki olgularin buyiik
gogunlugu uzun siiredir dizenli Desferriocksamin

kullanmaktayd:.

Bu nedenle caligmamiz talasemili oleulardaki
ostecartropatinin Desferricksamin tedavisi ile birlikte
nasil bir gidig gtsterdigini degerlendirmevi de amaclad:i.

Hastalarin % 85,7'sinde klinik wve radveolojik olarak
eklem tutulumu saptandi.

Fizik muavenede % 45,7 oraninda patoloijik bulgu vard:i.
En sik rastlanan bulgular orta sgiddette eklem aBrilari ve
hareket kisitliligi idi. Eklem tutulumu avak bilekleri ve
omuz eklemleri basta olmak idzere, bluvik eklemleri wve el
ekmlemleri 1le omurgay:r kapsivordu. ki olguda belirgin
hareket kigitlili181 ve deformite vardi. Bir olguda iirik asit
artropatisi ve bir olguda da septik artrit saptand:.

Radvoleiik bulgular, osteoporoz, bal petegi goriniimi,
kistik olugumlar, epifizer dizensizlik wve skleroz ve daha
seyrek olarak uzun kemiklerin epifizlerinde litik g&rinim ve
deformitelerdi.

Bulgularda vasla paralel bir artig gozlendi. Xiz ve

erkek olgulardaki eklem tutulumu istatistiksel olarak

anlaml: fark gtstermedi.

S .
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Transfiizvon rejimi wve demir baglavici tedavi 1ile
bulgularin si1klig: arasinda iliski voktu. Ancak O&nceki
calismalarda bildirilen sinovit, blyviik c¢ogunlugu demir
baglavici tedavi uyvgulanan hastalarimizda saptanmadi.

Serum ferritin ve Urik asit diizevleri 1ile bulgular
arasinda iliski voktu.

Sintigrafik véntemlerle kemik iliginin eklem aral:igivla

baglantisin: gdsterilemedi.
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