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OZET

Dunyada en sik gortlen genetik gegisli hastaliklardan biri olan beta talasemi, Ulkemizde de énemli bir saglik sorunu olmaya
devam etmektedir. Ulkemizde beta talasemi tasiyicilik orani %2 civarindadir. Taslyici olanlarin genellikle normal gériinimde
olmalari tarama programlarinin gerekliligini ortaya koymaktadir. Beta talaseminin sik gortldigu yerlerden biri olan Mugla’da
dUzenli yapilan tarama programlar sayesinde yeni hasta olgularin sayisinda da énemli derecede azalma olmustur.

Anahtar Sézciikler: Beta talasemi major, Beta talasemi mindr, Hemoglobinopati, Mugla

ABSTRACT

As one of the most common genetically inherited diseases in the world, beta thalassemia continues to be a major health
problem in our country, too. In our country, the carrier rate is around 2%. The carriers’ appearance is usually normal and
this reveals the necessity of screening programs. In Mugla, which is one of the places where thalassemia is frequently

seen, occured a significant reduction in the number of cases, through regularly conducted screening programs.
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GiRiS

Beta talasemi, hemoglobini olusturan globin tetramerlerinin
yapllamamasi veya yetersiz yapllmasi ile karakterize olan
hematolojik bir hastalktir. Dinyada en sik goértlen otozomal
resesif gecisli hastaliklardan biridir (1). Akdeniz cevresi,
Ortadogu, Transkafkasya, Orta Asya, Hint Yarmadasi ve Uzak
Dogu beta talaseminin en yaygin goértldigu yerler olmakla
birlikte her cografi bolge ve etnik grupta gortlebilmektedir (2).
En sk insidans Kibris, Sardinya ve GUney Dogu Asya’dan
bildiriimistir (3,4). Prevalansin yiksek oldugu bdélgeler gegcmiste
malaryanin endemik oldugu yerlerdir.

Ulkemiz, talasemi tagiyicihginin sk goriildigi bir  cografik
bolgede bulunmaktadir. Ozellikle Akdeniz kiyr seridi, Cukurova,
Ege ve Marmara bdlgelerinde beta talasemi tasiyiciigi ve diger
hemoglobinopatilerin yogunlugu daha fazladir. Genel olarak
saglikl Turk populasyonunda talasemi tasiyiciligi sikigi %2.1 olup
bdlgeler arasinda farkliliklar gostermektedir. En yiksek insidans
Antalya’da (%13.1) gdzlenmistir (Sekil 1) (5). Saglik Bakanligi ve

Ulusal Hemoglobinopati Konseyi verilerine gére 5 yilik taramada
Mugla’da talasemi ve hemoglobinopatilerin tasiyici sikiginin %
4.5, orak hicreli anemi sikliginin ise % 0.5 oldugu bildirimektedir
(5). Altay ve ark. (6) uzun sureli bir zaman diliminde yaptiklari
galismada, Turkiye‘de beta talasemi taslyiciligindan sonra en sik
gbrulen hemoglobinopatilerin sirasiyla Hb S, Hob D, Hb E, Hb O
Arab oldugu gosterilmistir (6).

Hastaligin siddeti, esas olarak alfa ve beta zinciri arasindaki
dengesizligin derecesiyle baglantiidir. Agirigr giderek artan
Uc¢ klinik ve hematolojik durum olarak siniflandirlir. Bunlar,
talasemi tastyiciligi, talasemi intermedia ve talasemi major’dur.
Belirtiler hafif hipokrom mikrositer anemiden agir anemiye kadar
degisebilir.

Diinya’da Talaseminin Onlenmesine Yonelik Calismalar;

italya, Kanada, Kibris ve Yunanistan'da hemoglobinopati
tarama programlar 1970’li yillarda baglamis ve basarili sonuglar
alinmistir (7,8). GUney Kibris'ta 2001 yilindan sonra talasemili
cocuk dogumu bildirilmemistir (9,10). italya’da 1993 yilina kadar
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Sekil 1: TUrkiye'de illere gére beta talasemi tastyicilarinin sikligi.

surdUrtlen program sayesinde talasemi majér ve diger agir
hemoglobinopati sayisinda belirgin bir azalma saglanmistir (11).
Risk altindaki giftlerin belirlenerek ayrintili genetik danismanlik
verilmesi, uyulanan bu programin basarisinda dnemli pay sahibi
olmustur. Sicilya’da beta talasemi sikligi %5-9 olup, yeni hasta
olgularin ortaya ¢ikmasi uygulanan talasemi kontrol programi ile
gUnimuUzde ¢dztlime kavusmustur (12).

DlUnyadaki talasemi derneklerinin  ortak bir ¢ati altinda
toplanmasi ile 1987 yilinda Dinya Talasemi Federasyonu
(Thalassemia International Federation, TIF) kuruldu. TIF, bir
sivil toplum 6rgUutu olarak, bu hastalikla micadelede énemli rol
oynamaktadir. Turkiye’den Talasemi Federasyonu yaninda 60
Ulkeden ylze yakin dernek Uyedir.

Tiirkiye’de Talaseminin Onlenmesine Yénelik Galismalar

Turkiye’de talasemi ile ilgili ik ¢alismalar Cavdar ve Arcasoy
(13) tarafindan yapimis ve toplumdaki beta talasemi tagiyicilik
sikigi ortaya konmustur. Akar ve ark. (14) ise Turkiye’deki beta
talasemili hastalarinda en sik rastlanan mutasyonun IVS-1 nt
110 oldugunu saptamislardir.

Talasemi Ulkemiz icin dnemli bir saglik problemi olarak kabul
edilmektedir. Ancak talasemi taglyicisi olan hastalarin normal
gortndmde olmalari nedeniyle tarama olmadan ortaya cika-
rlamamaktadir. Yapilan bu calismalarla énemli bir morbidite
ve mortalite nedeni oldugu bilinen talasemi ile ilgili bazi yasal
duzenlemelerin yapilmasi geregi ortaya ¢cikmistir. Bu anlamda
Turkiye’de talasemi ila mUcadelenin en dnemli agsamalarindan
biri, Saglik Bakanlid’'nin konunun 6énemi dolayisiyla, 1993 yilin-
da “Kalitsal Kan Hastallklariyla Micadele Yasasi’ni ¢ikarmasi
olmustur. Bu yasayla pilot proje olarak Antalya, Hatay, Mersin

ve Mugla’da devlet hastanelerinde “Kalitsal Kan Hastaliklar Tani
ve Tedavi Merkezleri” agiimasi dnerilmis ve il Hifzissiha Kurul ka-
rarlan ile de zorunluluk haline getirilmistir. Ulkemizde hemoglo-
binopati konusunda ¢alisan merkezler arasinda koordinasyonu
ve uluslararasi baglantilarin saglanmasi ve hemoglobinopatiler
konusunda standartlar olusturulmasi igin 2000 yilinda “Ulusal
Hemoglobinopati Konseyi” (UHK) kuruldu. 2002 yilinda ise
“Kalitsal Kan Hastaliklariyla Micadele Yasas!” ile ilgili dUzenleme
yayinlandi ve bu yasayla aralarinda Mugla’'nin da bulundugu
talasemi sikliginin fazla oldugu 33 ilde uygulamaya konuldu. 8
Mayis 2003 tarihinde riskin yUksek oldugu aralarinda Mugla’nin
da bulundugu bu illerde “Hemoglobinopati Kontrol Programi”
(HKP) uygulamaya baglandi. Uygulamaya konulan HKP ile
amagclanan hedefler sunlard::

1. Mevcut durumdaki hastalarin ve tagiyicilarin saptanmasi.

2. Turkiye’'nin aynntil insidans  haritasinin

cikariimasi.

prevelans ve

3. Onlemeye ve tedavi uygulamalarina yoénelik referans

merkezlerin olusturulmasi.

4. Saglk calisanlarinin halkin bilgilendirimesine ve genetik
danismanlik veriimesine yonelik olarak egitimesi.

5. Genis halk kitlelerinin, basin araciligi ile bilgilendirilmesi.

6. Prevelansin yiksek oldugu yerlerde tasiyicilik ydninden
cgiftlerin incelenerek aile analizleri ve genetik danismanlik
yapilimasi.

Talasemi Federasyonu (TF)

TUrkiye’de talasemi ve hemoglobinopati konusunda faaliyet
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gosteren dernekler 2005 yilinda bir ¢atl altinda toplanarak
TF'u kurmuslardir. TF, hastalarn sorunlarnni saptamak, ¢dztm
Uretmek, talaseminin énlenmesi konusunda ¢alismalar yapmak,
toplumun  bilinglendirimesine katkida bulunmak, ulusal ve
uluslarasi organizasyonlari koordine etmeyi amaglamistir.

Uygulanan Tarama Ydntemi

Saglk Bakanligi ACSAP sorumlulugunda yUrUtdlen HKP, Ug
seviyede yUritilmektedir. Birinci seviye, tani merkezleridir. ikinci
seviye, tani ve tedavi merkezidir. Uglincii seviyedeki merkezleri
ise prenatal tani ve kemik iligi transplantasyonu yapilan Gniversite
ya da egitim arastirma hastaneleri olusturmaktadir

Toplumda beta talasemi taramalari genellikle iki asamall olarak
yapilmaktadir. il agsamada basit, ancak giivenilir yontemler ile
stipheli olgular belirlenir. ikinci asamada ise bu siipheli olgulara
yonelik daha spesifik laboratuvar ydntemleri ile tani konulur.

Mugla ilinde yapilan taramalar

1. Evlilik 6ncesi tarama: Zorunlu olarak her iki bireye
hemogram ve High Performance Liquid Chromotography
(HPLC)  yontemi ile hemoglobin tiplerinin saptanmasini
kapsar.

2. Okul taramasi: Mugla genelinde tUm ilkégretim 8. Sinif
dgrencilerine yapiimaktadir. ilk olarak hemogram bakilmakta,
hemogramda Mean Corpuscular Volume (MCV)< 80 olan
cocuklarda HPLC ydntemi ile tarama yapiimaktadir.

3. Doktor istemi: Doktor muayenesinde anemisi olan ancak
hemoglobinopati icin tarama yapimamis hastalara HPLC
yapiimaktadir

4. Daha 6nce talasemi testi yaptirmayan fakat ¢ocuk sahibi
olmak isteyen eslere tarama yapilmaktadir.

Mugla’da 1997 yilinda alinan il “Hifzissihha Kurul Karan” gere-
gince tarama c¢alismalarina baglandi. Tarama ilk olarak evlilik
oncesi tUm ciftlerin taranmasina yonelik olarak uygulanmaya
kondu. 2005 yilindan itibaren Mugla merkezi ile Fethiye, Milas,
Ortaca, Bodrum ilgelerinde olmak lzere 5 merkezde birinci ba-
samak tarama laboratuvar! kuruldu. Buna ilaveten 1996-1997
6gretim yilindan itibaren ilkoégretim 8. Sinif grencilerine talase-
miye yonelik tarama programina baslandi. Bu tarama programi-
na kesintisiz olarak guniimUze kadar devam edilmektedir.

“Kalitsal Kan Hastallklari ile Mucadele Yasasi’nin ¢ikmasindan
sonra Mugla Devlet Hastanesi bunyesinde Talasemi Takip ve
Tedavi Merkezi 2. Basamak tedavi merkezi olarak 2002 yilindan
itibaren faaliyete basladi. Yalniz Mugla’da agilan bu merkez
2008 yilina kadar daha gok tani merkezi olarak hizmet vermis,
bunun yaninda hastalarin kan transflUzyonlari ile kontrolleri de
yapiimistir. Halen talasemi merkezimizde yaklasik olarak 107
talasemi ve diger hemoglobinopatisi olan hastalarin tedavileri
ve izlemleri yapilmaktadir. Merkezimizde bu hastalara kan
transflzyonlar, demir selasyon tedavileri, hastalga bagl
ortaya cikan komplikasyonlarin degerlendiriimesi ve tedavisi
yaplimaktadir.
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1997 yilindan itibaren yapilan taramalarda yaklasik olarak
360.000 civarinda HPLC ydéntemi ile inceleme yapimistir.
Ayrica evlilik dncesi yapllan taramalarda taglyici olanlara genetik
danismanlik verilmistir.

Diger Sosyal Etkinlikler

Saglk Bakaniigr'nin ve Talasemi Federasyonu’'nun organize
ettigi “Ulusal Talasemi Egitim Kampanyas!” halkin bu konuda
bilinglendiriimesi amaciyla uygulanmaya baglanmistr.  Bu
amagla uygulanan programlardan biri olan “Talasemi Egitim Tin”
(Talotir) egitim kampanyasi, bunun bir érnegidir. “Dunya Talasemi
Gund’nde (8 Mayis 2007) Istanbul’dan baslayan bu egitim
programi, Mugla’da da gercgeklestirildi. Bu kampanyada esas
olarak doktorlar, diger yardimci saglk personeli, 6gretmenler,
din adamlari, talasemi konusunda duyarliiklarinin arttiriimasi
ve toplumun bilinglendiriimesi konusunda &nemli katkilar
saglamisti. Bu kampanya ile Mugla’da gérev yapmakta olan
hekim gruplan ve yardimci saglik personeli ile anne babalara
aydinlatici bilgilendirilmeler yapilmistir.

Diinya Saglik Orgitii tarafindan 2003 yilinda 8 Mayis’in “Talasemi
GUny” olarak kabul edilmesi ile birlikte Mugla’da her yil bu
gunde egitim, bilinglendirme ve toplumda farkindalik yaratmak
amaclyla bilimsel toplantilar ve kan bagisini artirmaya yonelik
kampanyalar yapiimaktadir. Ayni zamanda sosyal aktivitelerle
hastalarin moral motivasyonunu arttirimasi ve toplumun bu
faaliyetlere katimasini saglamaya calisiimaktadir. Ozellikle hasta
ve ailelerinin sorunlarn ve ¢6zUmU konusunda kamu ve o&zel
sektdr ile bu hastalarin engelli statUstnde istihdami konusunda
onemli adimlar atilmigtir.

Sivil Toplum Orgitii Olarak Talasemi Dernegi ilk olarak Mugla’da
Once Yatagan ilgesinde Ankara Talasemi Derneg@i’nin bir subesi
olarak kuruldu. Daha sonra da Mugla genelinde faaliyet yurGt-
mesi amaciyla 2007 yilinda Mugla Talasemi Dernegi kuruldu.
Dernegimiz, ayni zamanda Talasemi Federasyonu’nun Uyesidir.
TF amaclarn dogrultusunda faaliyetlerine devam etmektedir.

Talasemi &nleme programi simdiye kadar ¢ok basaril bir sekilde
yurtttimektedir. Program sayesinde yeni olgu sayisi basaril bir
sekilde azaltimigtir. Ancak bu galismaya ragmen yeni olgular da
gorulmektedir. Burada daha ¢ok kdlturel ve dini faktorlerin et-
kili oldugu gorilmektedir. Veriler gbzden gegirildiginde 14 yillik
sUre icerisinde yilda ortalama 3 yeni talasemi majér ve diger he-
moglobinopati olgusu saptanmistir. Bu nedenle duzenli olarak
tarama programinin gézden gegirimesi ve gerekli motivasyonun
saglanmasi yaninda toplumun bilin¢glendiriimesine ydnelik olarak
galismalara da dnem verilmesi gerekmektedir.
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