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Türkiye'de thalassemia ile ilgili ilk çalışmalar Aksoy ve arkadaş- 

ları tarafından güney bölgelerimizde yapılmıştır (1,2). Daha sonra 

1971 yılından itibaren Arcasoy ve ark. tarafından sağlıklı Türk top- 

lumunda, yapılan çalışmalarda Hb A; yüksekliği ile karakterize Beta 

thalassemia taşıyıcılık oranı W 2.1 olarak saptanmıştır (3,4,5,9). Ku- 

zey Kıbrıs'ta ise oran daha yüksek olmak üzere 9» 14.4'dür (6). 

Otozomal resessif geçen hastalıklarda taşıyıcılar genellikle sağ- 

lıklıdır ve ancak bir taşıyıcıyla evlendiklerinde, çocuklarında “e 25 

oranda hastalık görülür. Bu tür genetik hastalıklardan korunmada, 

en etkili yol, hasta çocuk dünyaya gelmeden anne babanın uygun 

testlerle incelenmesidir (10,13). 

Thalassemia sendromlarının ve hemoglobin variantlarının biyo- 

kimyasal genetik ve klinik özellikleri nedeni ile çok çeşitli formları 

mevcuttur. Bugüne kadar 80'nin üzerinde beta thalassemia ve 500'ün 

üzerinde hemoglobin variantı tarif edilmiştir (8). 

Bilindiği üzere, beta-thalassemia taşıyıcılığında genellikle Hb A; 

konsantrasyonu yükselir. Ancak az sayıda da olsa bazı durumlarda 

kesin tanı için alfa ve beta globinlerinin relatif sentez hızlarının öl- 

çülmesi gerekebilir. 

Denizli, thalassemia insidansının yüksek olarak bulunduğu Akde- 

niz ve Ege bölgelerinin birleştiği noktada kurulmuş bir ilimizdir. Daha, 
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önçe Turan ve arkadaşlarının Denizli'de yaptıkları bir çalışmada tha- 

lassemia ve anormal hemoglobin taşıyıcılarının insidansı “e 3.72 ola- 

rak belirlenmiştir (12). Bu çalışmanın amacı tarama sırasında hem 

yeni taşıyıcıların saptanması ve hem de toplumun adı geçen hastalığı 

tanıması, ayrıca taşıyıcılara genetik danışma, verilerek toplum sağlığı 

açısından yarar sağlanması olarak belirlenmiştir. 

MATERYAL VE METOD 

Bu çalışmada, Denizli merkezinde, Kan Bankasına kan vermek 

üzere başvuran değişik yaş grublarından sağlıklı 1006 kişiden alınan 

kan örnekleri (0.5 cc mixt oxalat kapsayan tüplere 4.55 cc kan) An- 

kara Tıp Fakültesi Pediatrik Hematoloji laboratuvarında incelenmiş- 

tir. Hb elektroforezi selluloz asetate elektroforezinde Ph 8.6'da yapıl- 

mıştır. Hb A; düzeyleri © 3.5 üzerinde olanlarda ayrıca DE52 kolon, 

kromoa.'opratisi yapılmıştır (3,13). 

Thalasemia taşıyıcılığı veya anormal Hemoglobin saptanan olgu- 

lara genetik danışma verilmiş ve aile taraması yapılmıştır. 

Beta, thalassemia taşıyıcılık tanısı için genellikle Hb A; konsantras- 

yonunun ölçülmesi yeterlidir. Bazı thalassemia, taşıyıcı vakalarında ise 

sadece Hb F yükselebilir. Ancak thalassemia taşıyıcılarında Hb A; 

ve Hb F'de ki yükselmeler aşırı derecede olmadığından, thalassemia 

taşıyıcılığı tanısında ölçümler deima çift olarak yapılmalı, iki ölçüm 

arasındaki fark & 9.2'nin üzerinde olmamalıdır (11), Gerek Hb elek- 

troforezi ve gerekse mikrokolon kromatografisi, Hb A, ölçümü için 

kullanılan yöntemlerdir. Mikro kolon kromatografisi dezavantajı 

bazı hemoglobin varyantlarının gözden geçirilebilmesi ve ölçümlerin 

dış şartlarla kolayca etkilenmesidir (ortamın sıcaklığı gibi) (7). 

Moleküler düzeyde incelemeler için anormal hemoglobin varyant- 

ları Medical School of Georgia A.B.D. (Prof. T.H.J. Huismann) gön- 

derilmiştir. 

SONUÇLAR 

Denizli Bölgesinde sağlıklı yöre bireylerinden 1006 kişide sellüloz 

asetat elektroforezi ile yapılan çalışmanın dökümü Tablo I'de görül- 

mektedir. Beta thalasemia taşıyıcılığı © 3.38 ve anormal hemoglobin 

taşıyıcılığı oranı bu bölgemizde # 0.38 olarak belirlenmiştir,



Denizli'de Anormal Hemoglobin ve Hemoglobin A, Yüksekliği ile Karakterize 981 

Anormal Hemoglobin ve Beta thalassemia taşıyıcılığının bulun- 

duğu ailelerde toplam 22 birey incelenmiştir (Tablo 11). 

Tablo | : Denizli Bölgesinde Sağlıklı Bireylerde Elde Edilen Sonuçların 

Geneli Dökümü 

n Ye 

Hb A; yüksek beta thalassemia taşıyıcılığı 34 3.38 

Hb A; ve Hb F yüksek 3 0.29 

Hb SA 2 0.19 

Hb DA 2 0.19 

Normal 965 

Toplam 1006 

Tablo 1! : Beta Thalassemia ve Anormal Hemoglobin Taşıyan Bireylerin 

Aile İncelemeleri 

n 

Hb A: yüksek beta thalassemia taşıyıcılığı 14 N 

Hb SA 2 

Hb S/Beta Thalassemia 1 

Hb DA 4 

Normal 1 

Toplam 22 

TARTIŞMA 

Türkiye'de thalasemia taşıyıcılığı bölgelere göre farklılıklar gös- 

termektedir. Bazı bölgelerde thalassemia taşıyıcılık oranı yüksek bu- 

lunmuştur (1,2,3,4,5,9). Tablo İl'de bugüne değin grubumuzun beta 

thalassemia taşıyıcılığı yönünden yapmış olduğu çalışmalar toplu ola- 

rak gösterilmiştir. Tablo'dan da izlendiği gibi Doğu Anadolu bölgesin- 

de beta thalassemia taşıyıcılık oranı çok düşürken, özellikle Akdeniz 

bölgesi, Ege bölgesi, Kıbrıs Türkleri ve Batı Trakya göçmenlerinde ol- 

dukça yüksek oranlardadır. Denizli bölgesinde sağlıklı 1006 bireyden
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37 sinde (96 3.67) beta thalassemia taşıyıcılığı belirlenmiştir. Bu çalış- 

mada elde edilen sonuçlar, Türkiye ortalaması olan © 2.1'den daha 

yüksek olarak belirlenmiştir. 

Tablo !ll : Grubumuzun Yaptığı Çalışmalara Göre 

Türk Papülasyonunda Hb A, Yüksekliği ile Karakterize Beta-Thalassemia Sıklığı 

İncelenen Oo Taşıyıcı 
Kişi Sayısı Sayısı Yo 

Sağlıklı Türkler (Anadolu) 3140 71 2.26 

Antalya 1095 22 20 

Doğu Anadolu 4258 26 0.6İ 

Elbistan/Kahramanmaraş 1109 9g 0.9 

Denizli 1006 37 3.67 

Batı Trakya Göçmenleri 79 8 10.12 

Mustafakemalpaşa/ Bursa 895 24 2.67 

Kıbrıs Türkleri 1501 215 14.32 

Daha önce Turan ve arkadaşlarının Denizli bölgesinde 362 ilkokul 

öğrencisinden yaptıkları çalışmada beta thalasemia, taşıyıcılığını 7 

3.02 oranında, bulmuşlardır. Anormal hemoglobin olarak da yalnızca 

Hb S taşıyıcılığı 6 bireyde (& 0.7) olarak belirlemişlerdir (12). 

Bu çalışmada aynı bölgede henüz moleküller analizi yapılmamış 

olan iki Hb DA taşıyıcı bulunmuştur. 

Bu araştırma ile Denizli'de beta thalassemia taşıyıcılarının ortaya 

çıkarılması sağlanıp bu bireylere genetik danışma verilirken, bir 

yandan da hastalık konusunda kişilerin dikkati çekilmiştir. 

ÖZET 

Denizli bölgesinde 1006 sağlıklı bireeyde yapılan araştırmada 37 

bireyde (X& 3.67) Hb A, yüksek beta thalassemia taşıyıcılığı, 

iki bireyde Hb S taşıyıcılığı (X 0.19) bulunmuştur. İndeks vakaların 

aile incelemeleri 22 kişide yapılmış ve Hb A; yüksek beta thalassemia
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taşıyıcılığı 14 bireyde; Hb S taşıyıcılığı 2 bireyde; Hb S - beta thalasse- 

mia kombinasyonu bir bireyde ve Hb D taşıyıcılığı 4 bireyde saptan- 

mıştır. 

SUMMARY 

Screening of Abnormal Hemoglobins and High Hb A, 8-Thalassemia 

in the Province of Denizli 

Screening of high type Hb A, 8-Thalassemia in this province re- 

vealed 37 traits (3.67 ©) among 1006 healthy individuals. Two cases 

of Hb S and two cases of H bD was also observed. Family screening 

of these patients revegled a total 14 high Hb A; type 8-Thalassemia 

carriers; 4 cases with Hb DA; 2 cases with Hb S and another patient 

with a combination of Hb 5 and 8-Thalassemia among 22 individuals. 
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