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ÖZET
Amaç: Kan transfüzyonlar› beta talasemi major hastalar›n›n dokular›nda de-
mir birikimine yol açarak, endokrin sistem organlar› da dahil olmak üzere bir-
çok organda çeflitli derecelerde fonksiyon kay›plar› oluflturur. Bu çal›flman›n
amac›; hastanemiz Çocuk Hematoloji Poliklini¤inde beta talasemi major tan›-
s›yla izlenen hastalardaki endokrinolojik komplikasyonlar› saptamakt›r.
Gereç ve Yöntem: Uluda¤ Üniversitesi T›p Fakültesi Çocuk Hematoloji Bilim
Dal›nda Ocak 1976-A¤ustos 2008 tarihleri aras›nda beta talasemi major tan›-
s›yla takip edilen hastalar›n dosyalar› retrospektif olarak incelenmifl ve tiroid
bezi palpasyonu ile puberte de¤erlendirmesini de içeren ayr›nt›l› fizik muaye-
neleri yap›lm›flt›r. Konsultasyon istenen hastalar Çocuk Endokrinoloji Bilim
Dal›nda de¤erlendirilmifltir.
Bulgular: Toplam 44 hastan›n 20’si (%45,5) k›z, 24’ü (%54,5) erkek olup hasta-
lar›n ortalama kronolojik yafl› 13,54±7,32 (2,75-35,2) y›l olarak hesaplanm›flt›r.
“Osteoporoz” ve “büyüme hormonu eksikli¤i d›fl›ndaki büyüme gerili¤i olgula-
r›” hariç tutuldu¤unda toplam 12 (%27,2) olguda, dahil edildi¤inde ise 40
(%90,9) olguda bir ya da birden fazla endokrin patoloji mevcuttu. K›rkdört ol-
gunun 27’sinde (%61,3) osteoporoz, 17’sinde (%38,6) büyüme gerili¤i, 11’inde
(%25) osteopeni, 6’s›nda (%13,6) hipogonadizm, 3’ünde (%6,8) hipotiroidizm,
2’sinde (%4,5) hipoparatirodizm, 1’inde (%2,3) büyüme hormonu eksikli¤i ve
1’inde (2,3) tip I diabetes mellitus mevcuttu. Olgular›n ortalama ferritin düzeyi
1976,15±1494,75 ng/ml, ayl›k ortalama transfüzyon say›s› ise 1,46±0,34 olarak
saptand›. Ferritin düzeyi ve ayl›k transfüzyon ihtiyac› ile endokrin komplikas-
yonlar aras›nda istatistiksel aç›dan anlaml› birliktelik yoktu. Farkl› flelasyon
tedavisi alan gruplardaki endokrin patolojiler farkl›l›k göstermedi. Çal›flmada
0-9 yafl gurubu ile 10-19 yafl gurubu aras›nda büyüme gerili¤i aç›s›ndan an-
laml› fark bulunmufltur (%8,3’e karfl›l›k %30,6; p=0,049). 
Sonuç: Talasemi majorlu hastalar endokrinolojik fonksiyon bozuklu¤u aç›s›n-
dan risk alt›ndad›rlar ve kemik sa¤l›klar› ciddi derecede bozulmufltur. On ya-
fl›ndan küçükler özellikle büyüme gerili¤i ve osteoporoz aç›s›ndan, 10 yafl ve
üzerinde olanlar ise hipogonadizm, büyüme gerili¤i ve osteoporoz baflta ol-
mak üzere tüm endokrinolojik komplikasyonlar yönünden yak›n izlenmelidir-
ler. (Güncel Pediatri 2008; 6: 58-65)
Anahtar kelimeler: Talasemi major, endokrinolojik komplikasyon, çocukluk
ça¤›, ferritin, kan transfüzyonu

SUMMARY
Aim: Multiple blood transfusions in beta thalassemia patients causes iron 
overload in various tissues including endocrine glands thereby leading to 
multiple endocrine dysfunction. The aim of this study was to determine the 
endocrine complications seen in beta thalassemia patients followed-up in 
outpatient clinics of Pediatric Hematology Division of Uludag University Faculty
of Medicine. 
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Girifl

Beta talasemi major hemoglobin sentezindeki bozuk-
luk sonucu ciddi anemiye neden olan kal›tsal bir bozuk-
luktur. Bu hastalarda uzun dönem kan transfüzyonlar›na
ba¤l› geliflen sekonder hemokromatozis sonucu de¤iflik
endokrin komplikasyonlar ortaya ç›kmaktad›r (1-7). Büyü-
me gerili¤i, hipotiroidizm, hipoparatiroidizm, gonadal ye-
tersizlik ve puberte gecikmesi, diabetes mellitus, adrenal
yetmezlik, osteoporoz, kardiyak fonksiyon bozuklu¤u ge-
liflebilmektedir (1-15,20-26). Hipotiroidizm ve diyabet gibi
endokrin bozukluklar endokrin bezlerde demir birikimine
ba¤l›d›r (6-11). Puberte gecikmesi primer veya sekonder
gonadal yetmezli¤e ba¤l›d›r (10-15). Büyüme gerili¤i, kro-
nik hastal›kla birlikte bozulmufl insülin benzeri büyüme
faktörü-1 (IGF-1) ve bozulmufl büyüme hormonu aktivite-
sine ba¤l›d›r (16-19). Yap›lan baz› çal›flmalarda talasemi
majörlü hastalarda %4-24 oran›nda glukoz tolerans› bo-
zulmufl (20-24,26) ve %0-26’s›nda diabetes mellitus gelifl-
mifltir (20-28). ‹nsülin yetersizli¤i pankreas adac›k hücre-
lerinde demir depolanmas›na ba¤l›d›r (24,29). Yaklafl›k
%60 hastada bir veya daha fazla endokrin bez disfonksi-
yonu bulunmaktad›r (30). Bu komplikasyonlar› önlemek
için de¤iflik demir flelatörleri kullan›lmaktad›r. Bir derle-
mede deferipron ile gerçeklefltirilen oral demir flelasyon
tedavisi beta talasemi majörlü hastalarda endokrinopati-
leri önlemede subkutan demir flelasyon tedavisi kadar et-
kili bulunmufltur (31).

Bu çal›flman›n amac› merkezimizde beta talasemi ma-
jor tan›s›yla izlenen hastalardaki endokrin komplikasyon
s›kl›¤›n› ve uygulanan flelasyon tedavileri aç›s›ndan fark-
l›l›k olup olmad›¤›n› saptamakt›r. 

Gereç ve Yöntem

Çal›flma verileri Uluda¤ Üniversitesi T›p Fakültesi Ço-
cuk Hematoloji Poliklini¤inde Ocak 1976-A¤ustos 2008 ta-
rihleri aras›nda beta talasemi major tan›s›yla takip edilen
44 olgunun dosyalar›ndan elde edilmifltir. Hastalar yafl
da¤›l›m› aç›s›ndan 0-9 yafl, 10-19 yafl ve 20 yafl üstünde
olmak üzere 3 gruba ayr›lm›flt›r. Olgular ald›klar› flelasyon
tedavileri aç›s›ndan 4 gruba ayr›lm›flt›r; 1) deferoksamin,
2) deferipron, 3) deferasiroks, 4) deferoksamin ve defe-
ripronu birlikte kullananlar. Bu olgular en az bir y›ld›r bu
tedavileri düzenli kullanmaktayd›.

Hastalar›n dosya kay›tlar›ndan; ad›, soyad›, yafl›, cin-
siyeti, boyu, a¤›rl›¤›, do¤um tarihi, tan› tarihi, tedavisi, ay-
l›k transfüzyon say›s›, puberte ve guatr evresi, açl›k kan
flekeri (AKfi), serum kalsiyum (Ca), fosfor (P), alkalen fos-
fataz (ALP) ve demir (Fe) düzeyleri, serum demir ba¤lama
kapasitesi (FeBK), ferritin, parathormon (PTH), TSH, TT4,
ACTH, kortizol, FSH, LH, östrojen ya da testosteron dü-
zeyleri, talasemi gen mutasyon analizi ve kemik mineral
yo¤unlu¤u (KMY) (z-skorlar›) de¤erleri elde edildi. Hasta
yafllar› desimal y›l olarak belirtildi.

Materials and Methods: The files of patients with thalassemia major followed-up in outpatient clinics of Pediatric 
Hematology Division of Uludag University Faculty of Medicine from January 1976 to August 2008 were retrospectively
evaluated for endocrine disorders. All patients had a detailed physical examination including palpation of thyroid
gland and pubertal staging. Endocrine evaluation was performed in the Division of Pediatric Endocrinology.
Results: A total of 44 [20 female (45.5%); 24 male (54.5%); and mean chronological age 13.54±7.32 (2.75-35.2) years]
patients were evaluated. The ratios of patients with endocrine dysfunction were 27.2 % and 90.9%, respectively,
when we exclude or include those with osteoporosis/osteopenia or growth failure other than growth hormone 
deficiency. Of all patients, 27 (61.3%) had osteoporosis, 17 (38.6%) had growth retardation, 11 (25%) had osteopenia,
6 (13.6%) had hypogonadism, 3 (6.8%) had hypothyroidism, 2 (4.5%) had hypoparathyroidism, 1 (2.3) had growth 
hormone deficiency, and 1 (2.3) had type 1 diabetes mellitus. Mean ferritin levels and monthly transfusion numbers
were 1976.15±1494.75 ng/ml and 1.46±0.34, respectively. There were no significant association between ferritin 
levels, monthly transfusion needs, and endocrine dysfunctions studied. Endocrine dysfunctions did not differ 
significantly amongst those having different chelating agents. The ratio of patients with growth retardations in 10 to
19-age-group was significantly higher than those in 0 to 9-age-group (30.6% vs 8.3%; p=0.049). 
Conclusion: Patients with thalassemia major are under increased risk of various endocrine dysfunction. Bone health
is significantly compromised. Those younger than 10 years should be closely followed for especially growth 
retardation and osteoporosis/osteopenia and those who are 10 years of age or older should be followed for all 
endocrine pathologies, especially for hypogonadism, growth retardation, and osteoporosis. (Journal of Current 
Pediatrics 2008; 6: 58-65)
Key words: Thalassemia major, endocrinologic complications, childhood, ferritin, blood transfusion
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Yap›lan çal›flmada; KMY z-skorunun -2’nin alt›nda ol-
mas› osteoporoz, -1 ile -2 aras›nda olmas› ise osteopeni,
osteoporoz veya osteopenisi olanlar kemik hastal›¤› ola-
rak kabul edildi. Büyüme gerili¤i; ayn› yafl grubundaki ço-
cuklar›n boy ortalamas›n›n 2 standart sapmas›n›n alt›n-
dakiler olarak kabul edildi. K›zlardan 13, erkeklerden ise
14 yafl›n› doldurmas›na ra¤men prepubertal olan ve se-
rum LH, FSH, östradiol veya testosteron düzeyleri hipo-
gonadotropik veya hipergonadotropik hipogonadizme
uyanlar hipogonadizm olgular› olarak kabul edildi. Total
T4’ü 1-3 yafl aras› 4,8 mcg/dl'nin alt›, 3 yafl ila puberte ara-
s›nda 5,5 mcg/dl’nin alt›, puberte ve eriflkinde ise 4,9
mcg/dl alt› ya da TSH’s› prepubertal olgular için >5,5 μI-
U/ml ve daha sonraki dönemler için ise >4,8 μIU/ml olan
olgular hipotiroidi olarak kabul edildi. Serum kalsiyumu
düflük ve fosforu yüksek iken PTH’s› düflük ya da normal
olan olgular hipoparatiroidi olarak kabul edildi. Adrenal
yetersizlik, sabah 08:00’de ölçülen bazal ACTH ve kortizol
ölçümleriyle de¤erlendirildi (32).

Tiroid bezi boyutlar›n›n de¤erlendirilmesi Dünya Sa¤-
l›k Örgütü evrelemesine (Tablo 1) (32), puberte evreleme-
si Tanner evreleme sistemine göre yap›ld› (Tablo 2, 3).

Verilerin istatistiksel de¤erlendirilmesi SPSS 16.0 for
Windows’la yap›lm›flt›r. Kategorik de¤iflken s›kl›klar› ara-
s›ndaki farklar chi-square testi ile araflt›r›ld›. Sürekli de-
¤iflkenler için iki grup aras›ndaki da¤›l›m student’s t testi,
normal da¤›l›m göstermeyenlerde Mann-Whitney U testi
ile karfl›laflt›r›ld›. ‹kiden fazla gruplar›n karfl›laflt›rmas›nda
ise tek yönlü varyans analizi veya Kruskal Wallis testi kul-
lan›ld›. Normal da¤›l›m göstermeyen de¤iflkenler için ba-
¤›ml› iki grup karfl›laflt›r›lmas›nda Wilcoxon testi kullan›ld›.
De¤iflkenler aras›ndaki korelasyonlar Pearson korelas-
yon ve Spearman korelasyon katsay›lar› kullan›larak he-
sapland›. Anlaml›l›k düzeyi α=0,05 (p<0,05) olarak al›nd›.

Bulgular

Talasemi major tan›s›yla Çocuk Hematoloji Poliklini¤i-
mizden izlenmekte olan 44 hastan›n 20’si (%45,5) k›z, 24’ü
(%54,5) erkek idi. Hastalar›n ortalama kronolojik yafl›
13,54±7,32 (2,75-35,2) y›l, ortalama tan› yafl› ise 2,52±3,25
(0,08-15,33) y›l idi.

Talasemili hastalar›m›zda saptad›¤›m›z endokrinolojik
bozukluklar Tablo 4 ve 5’te görülmektedir. Osteoporoz ve
büyüme gerili¤i komplikasyonlar› hariç tutuldu¤unda top-
lam 12 (%27,2) olguda bir ya da birden fazla di¤er endok-
rin patolojiler vard›. Osteoporoz, osteopeni ve büyüme
gerili¤i dahil edildi¤inde 40 (%90,9) olguda endokrin pato-
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Tablo 1. Dünya Sa¤l›k Örgütü (WHO) evrelemesine göre guatr
boyutlar›n›n derecelendirilmesi (32)
Tiroid Bezi Derece
Palpabl de¤il 0
Palpabl, görülmüyor Ia
Palpabl, bafl ekstansiyonda görülüyor Ib
Bafl normal pozisyonda görülüyor II
Uzaktan görülüyor III

Tablo 2. K›zlarda seks maturasyonu evresi s›n›fland›r›lmas›

Evre Pubik k›llanma Meme geliflimi
1 Prepubertal, pubik k›llar yok Prepubertal, duktus dokusu palpe edilemez
2 Labiumlarda seyrek, düz hafif pigmente k›llanma Minimal areolar memenin oldu¤u meme tomurcu¤u
3 Mons pubise yay›lm›fl daha koyu renkli, kal›n, k›v›rc›kl› k›llar Areolan›n d›fl›nda meme dokusu
4 Mons pubise yay›lm›fl daha koyu renkli, kal›n, k›v›rc›kl› k›llar Meme tepesinin üzerinde ikinci bir tepe yapan areolan›n varl›¤›
5 Uyluklar›n iç k›sm›na yay›lm›fl eriflkin da¤›l›m›nda k›llar Eriflkin yap›
(Tanner JM: Growth at Adolescence, 2nd ed. Oxford, England, Blackwell Scientific Publications, 1962)

Tablo 3. Erkeklerde seks maturasyonu evresi s›n›fland›r›lmas›

Evre Pubik k›llanma Penis Testis
1 Prepubertal, pubik k›llar yok Preadolesan Preadolesan
2 Penis kökü üzerinde seyrek, düz hafif pigmente k›llanma Hafifçe büyümüfl Skrotal deride koyulaflmayla birlikte 

testis ve skrotum büyümeye bafllar
3 Mons pubise yay›lm›fl daha koyu renkli, kal›n, k›v›rc›kl› k›llar En ve boyda büyüme Testisler büyümeye devam eder
4 Mons pubise yay›lm›fl daha koyu renkli, kal›n, k›v›rc›kl› k›llar Genifller, glans penis ve Büyüme devam eder ve skrotum

gövdede büyüme olur koyulafl›r
5 Uyluklar›n iç k›sm›na yay›lm›fl eriflkin da¤›l›m›nda k›llar Eriflkin boyu Eriflkin boyu

(Tanner JM: Growth at Adolescence, 2nd ed. Oxford, England, Blackwell Scientific Publications, 1962) 



loji vard›. Endokrin komplikasyon 4 olguda saptanmad›.
Olgular›n hiçbirinde adrenal yetmezlik yoktu. 

Tüm olgular›n ortalama ferritin düzeyi 1976,15±1494,75
ng/ml olarak saptand›. Olgular›n ayl›k ortalama transfüz-
yon say›s› 1,46±0,34 olup; 16 (%36,4) tanesi deferoksamin,
5 (%11,4) tanesi yaln›zca deferipron, 21 (%47,7) tanesi de-
feroksamin ve deferipron, 2 (%4,5) tanesi ise deferasiroks
almaktayd›. 

Yap›lan çal›flmada ferritin düzeyi ile endokrin kompli-
kasyonlar aras›nda iliflki saptanmad› (p=0,76) (Tablo 6).
Ayr›ca ayl›k transfüzyon gereksinimi ile endokrin kompli-
kasyonlar aras›nda iliflki saptanmad› (Tablo 7).
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Tablo 4. Talasemili olgular›m›zda saptanan endokrin kompli-
kasyonlar
Talasemili olgular›m›zda saptanan Olgu say›lar›
endokrin komplikasyonlar n (%)
Osteoporoz veya osteopeni 38 (%86,3)
Osteoporoz 27 (%61,3)
Büyüme gerili¤i* 17 (%38,6)
Osteopeni 11 (%25)
Hipogonadizm 6 (%13,6) 
Hipotiroidizm 3 (%6,8)
Hipoparatiroidizm 2 (%4,5)
Büyüme hormonu eksikli¤i 1 (%2,3)
Tip 1 diabetes mellitus 1 (%2,3)
*Büyüme hormonu eksikli¤i olan bir olgu dahil

Tablo 5. Endokrinolojik patoloji saptanan hastalar›n yafl, cinsiyet ve endokrinolojik komplikasyonlar›n›n da¤›l›m›
Hasta no Yafl Cinsiyet Endokrin komplikasyon
1 1,45 Erkek Osteopeni
2 2,75 Erkek Osteopeni
3 3,5 K›z Osteoporoz
4 3,75 K›z Osteoporoz
5 3,91 K›z Osteopeni
6 5,5 K›z Osteoporoz
7 6,25 K›z Büyüme gerili¤i, osteoporoz
8 6,58 K›z Büyüme gerili¤i, osteoporoz
9 6,83 K›z Osteoporoz
10 7,75 Erkek Büyüme gerili¤i, osteopeni
11 7,75 Erkek Osteoporoz
12 8,58 K›z Osteopeni
13 9,58 K›z Osteoporoz
14 9,75 K›z Osteoporoz
15 10 Erkek Osteoporoz
16 10,66 Erkek Osteoporoz
17 11,6 K›z Osteoporoz
18 12,5 Erkek Hipotiroidi
19 14 Erkek Büyüme gerili¤i, osteoporoz, hipogonadizm
20 14,16 Erkek Osteopeni, hipotiroidi
21 14,66 Erkek Büyüme gerili¤i, osteoporoz, hipogonadizm
22 14,83 Erkek Büyüme gerili¤i, osteopeni
23 15,66 Erkek Büyüme gerili¤i, osteoporoz, hipoparatiroidi
24 15,91 Erkek Büyüme gerili¤i, osteoporoz
25 16,25 K›z Büyüme gerili¤i, osteoporoz
26 16,5 Erkek Osteoporoz
27 16,5 Erkek Osteopeni
28 16,58 K›z Büyüme gerili¤i, osteoporoz, hipogonadizm
29 16,91 Erkek Büyüme gerili¤i, osteoporoz, hipoparatiroidi
30 18,16 Erkek Büyüme gerili¤i
31 18,41 Erkek Büyüme gerili¤i, osteoporoz, hipogonadizm
32 20 Erkek Büyüme gerili¤i, osteoporoz
33 22 Erkek Büyüme gerili¤i, osteoporoz, büyüme hormonu eksikli¤i
34 22,33 Erkek Osteoporoz, hipogonadizm
35 22,41 K›z Osteopeni
36 22,58 Erkek Hipotiroidi, osteopeni
37 23,6 Erkek Büyüme gerili¤i, osteoporoz
38 26 K›z Osteopeni
39 28,41 K›z Büyüme gerili¤i, osteoporoz
40 35,7 K›z Diabetes mellitus, osteoporoz, hipogonadizm

Baytan ve ark. Talasemi Majorda Endokrin Komplikasyonlar



fielasyon tedavisine göre ferritin düzeyleri aras›nda
anlaml› fark bulunmad› (p=0,057) (Tablo 8). Tek deferok-
samin alan 16 hastan›n ortalama ferritin düzeyi
1856,81±1102,54 ng/ml iken tek deferipron alan 5 olgunun
ortalama ferritin düzeyi 3346,00±958,57 ng/ml olarak bu-
lundu. Her iki tedaviyi beraber alan 21 hastan›n ortalama
ferritin düzeyi 1749,52±1779,22 ng/ml iken sadece defera-
siroks alan 2 hastan›n ise 1884,25±372,64 ng/ml saptand›
(Tablo 8). Bu çal›flmada tek deferipron alan ve deferoksa-
min ile deferipronu beraber alan 26 hasta mevcuttu. Bu
hastalar›n tedavilerine deferipron eklenmeden önce ba-
k›lan ortalama ferritin düzeyi 4880,26±4237,18 ng/ml iken;
sonra bak›lan ortalama ferritin düzeyi 1749,30±1555,24

ng/ml saptand› (p<0,001). Deferipron kullan›m süresi orta-
lama 30,95±11,25 ay idi. Farkl› flelasyon tedavisi alan
gruplarla endokrin patolojiler karfl›laflt›r›ld›, istatiksel aç›-
dan anlaml› fark bulunmad› (p>0,05) (Tablo 8).

Çal›flmada 0-9 yafl gurubu ile 10-19 yafl gurubu aras›n-
da büyüme gerili¤i aç›s›ndan anlaml› fark bulundu
(p=0.049); 0-9 yafl grubunda büyüme gerili¤i olan 3 (%8,3)
olgu varken, 10-20 yafl gurubu aras›nda 11 (%30,6) olgu
saptand›.

Hastalar›n (0-9 yafl) 14’ünde (%93,3) osteoporoz veya
osteopeni, 9’unda (%60) osteoporoz, 5’inde (%33) oste-
openi, 3’ünde (%20) büyüme gerili¤i saptan›rken hiçbirin-
de hipotiroidi, hipoparatiroidi, adrenal yetmezlik, diabe-
tes mellitus yoktu. Daha büyük çocuklar›n ise (10-19 yafl)
16’s›nda (%72,2) osteoporoz veya osteopeni, 13’ünde
(%61,9) osteoporoz, 11’inde (%52,4) büyüme gerili¤i, 4’ün-
de (%19) hipogonadizm, 3’ünde (%14,3) osteopeni, 2’sin-
de (%9,5) hipotiroidi ve hipoparatiroidi saptand›. Bu yafl
grubunda adrenal yetmezlik, diabetes mellitus saptan-
mad›. Yirmi yafl üzeri gruptaki 8 hastan›n ise hepsinde
(%100) osteoporoz veya osteopeni, 5’inde (%62,5) oste-
oporoz, 3’ünde (%37,5) büyüme gerili¤i ve osteopeni, 1 ol-
guda (%12,5) hipotiroidi ve 1 olguda (%12,5) da diabetes
mellitus saptand›. Bu yafl grubunda adrenal yetmezlik, hi-
poparatiroidi saptanmad›.

Büyüme gerili¤i, osteoporoz ve osteopeni d›fl›nda en-
dokrin patolojisi olmayan 32 hastan›n ortalama ferritin
de¤eri 1945,18±1446,82 ng/ml iken, bir ya da daha fazla
say›da endokrin patolojisi olan 12 olguda 2058,75±1680,00
ng/ml saptand› (p>0,05). Yine, yafl gruplar› aras›nda sade-
ce osteoporoza (p=0,99), osteopeniye (p=0,28) veya ke-
mik hastal›¤›na (p=0,15) sahip olma aç›s›ndan anlaml›
fark yoktu. Kemik hastal›¤› olan 38 olgunun yafl ortalama-
s› 13,7±7,66 y›l iken; kemik hastal›¤› olmayan 6 olgunun
yafl ortalamas› 12,5±7,66 y›l idi (p>0,05). 

Tart›flma

Talasemi majorda s›k transfüzyonlara ba¤l› olarak çe-
flitli dokularda demir birikir ve bunun sonucunda da en-
dokrin komplikasyonlar ortaya ç›kar (5-11). Son y›llarda
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Tablo 6. Ferritin düzeyi ile endokrin komplikasyonlar aras›n-
daki iliflki

Olgu Ferritin düzeyi
say›s› (ng/dl) p

Hipotiroidi
Var 3 2263,66±1280,43

0,47Yok 41 1955,12±1520,93

Büyüme gerili¤i
Var 17 2530,82±1923,66

0,20Yok 27 1626,92±1044,10

Osteoporoz
Var 27 1911,37±1568,51

0,52Yok 17 2079,05±1410,13

Kemik hastal›¤›
Var 38 2000,39±1538,62

0,96Yok 6 1822,66±1289,82

Hipogonadizm
Var 6 1558,66±1141,35

0,62Yok 38 2042,07±1545,26

Tablo 7. Ayl›k transfüzyon ihtiyac› ile endokrin komplikasyon-
lar aras›ndaki iliflki

Olgu Ayl›k transfüzyon 
say›s› say›s› p

Hipotiroidi
Var 3 1,50

0,79Yok 41 1,45±0,36

Büyüme gerili¤i
Var 17 1,58±0,40

0,065Yok 27 1,37±0,28

Osteoporoz
Var 27 1,50

0,72Yok 17 1,39±0,28

Hipogonadizm
Var 6 1,41±20

0,77Yok 38 1,46±0,36

Tablo 8. fielasyon tedavisine göre yafl ortalamas›, ferritin düzeyi ve endokrin komplikasyonlar
Tedavi Yafl ortalamas› Ferritin Endokrin komplikasyonlar*
Deferoksamin 6,76±3,41 1856,81±1102,54 Hipotiroidizm, hipoparatiroidi
Deferipron 17,28±4,79 3346,60±958,57 Yok
Deferoksamin ve deferipron 16,94±4,93 1749,52±1779,22 Büyüme hormonu eksikli¤i, hipoparatiroidi, hipotiroidi
Deferasiroks 22,64±18,46 1884,50±372,64 Hipogonadizm, diabetes mellitus
*Osteoporoz veya osteopeni, büyüme gerili¤i hariç



talasemili olgularda tedavi olanaklar›n›n geliflmesi hasta-
lar›n yaflam sürelerini uzat›rken, daha yüksek yaflam ka-
litesinde bir hayat sürmeleri için endokrin komplikasyon-
lar›n tan› ve tedavisinin önemini daha da art›rm›flt›r. Tala-
semili olgularda s›k görülen endokrin komplikasyonlar s›-
ras›yla büyüme gerili¤i, osteoporoz gibi kemik hastal›¤›,
hipogonadizm, hipotiroidizm, hipoparatiroidizm, diabetes
mellitus olarak say›labilir (32-37).

Çal›flmam›zda endokrin komplikasyonlar›n s›kl›k aç›-
s›ndan farkl› flelasyon tedavisi aras›nda bir farkl›l›k bu-
lunmad› (p=0,05). Ayr›ca farkl› flelasyon tedavileri aras›n-
da da ferritin düzeyi farkl› saptanmad› (p=0,05). Bunun
nedeni hastalar›n ortalama yafl grubunun yüksek olmas›,
daha önce düzensiz flelasyon kullanmalar›d›r. Ancak de-
feroksamin ile deferipronu beraber kullanan grup kendi
içinde incelendi¤inde tedaviye deferipron eklenmesinin
ferritin üzerinde anlaml› bir azalmaya yol açt›¤› görülmüfl-
tür (p<0,001). Deferipronun etkin bir flelatör oldu¤u de¤i-
flik çal›flmalarla da kan›tlanm›flt›r (40-44). 

Çal›flmam›zda büyüme gerili¤i dahil edildi¤inde 22
(%50) hastada an az bir endokrin patoloji varken, Güler ve
arkadafllar›n›n Kayseri’de yapt›¤› benzer çal›flmada %73
vakada en az bir endokrin patoloji saptanm›flt›r (39). Bizim
çal›flmam›zda %38 olguda büyüme gerili¤i, %6,8 olguda
hipotiroidi, %13 vakada hipogonadizm saptam›flken, Gü-
ler ve arkadafllar› %34 vakada büyüme gerili¤i, %30 vaka-
da tiroid fonksiyon bozuklu¤u, birer vakada puberte ge-
cikmesi ve duraklamas› saptam›flt›r. Karen ve arkadaflla-
r›n›n yapm›fl olduklar› çal›flmada 17 olgunun tamam›nda
en s›k gonadal aksta olmak üzere (%70,58) en az bir en-
dokrinolojik anormallik saptanm›fl iken (45), bizim çal›fl-
mam›zda da büyüme gerili¤i ve osteoporozu hariç tuttu-
¤umuzda en s›k olarak gonadal yetersizlik saptanm›flt›r
(%13,6).

Bu çal›flmada endokrin patolojiler, büyüme gerili¤i,
osteoporoz ile yafl gruplar› aras›nda istatistiksel birlikte-
lik bulunmazken, yaflla birlikte komplikasyonlar›n artt›¤›;
büyüme gerili¤i ve osteoporoz/osteopeni d›fl›ndaki en-
dokrin patolojilerine sahip tüm hastalar›n yafllar›n›n 12.5
yafl ve üstü oldu¤u gözlenmifltir (Tablo 5). Melody ve ar-
kadafllar›n›n yapm›fl olduklar› 342 hastal›k çok merkezli
arfliv çal›flmas›nda; 15 yafl›ndan önce tiroid hastal›¤›, hi-
poparatiroidi, diabetes mellitus, hipogonadizm saptan-
mazken, 15 yafl›ndan sonra komplikasyonlar›n olufltu¤u
ve yaflla birlikte artt›¤› gösterilmifltir (46).

Osteoporoz ve osteopeni: Çal›flmam›zda 27 (%61,3) ol-
guda osteoporoz, 11 (%25) olguda osteopeni saptanm›fl-
t›r. Olgular›m›zda 1,5 yafl›nda osteopeni, 3,5 yafl›nda oste-
oporoz bafllad›¤› tespit edilmifltir. Talasemili hastalarda

osteoporoz s›k karfl›lafl›lan bir sorundur. Artm›fl demir yü-
kü, kemik ili¤i ekspansiyonu nedeniyle oluflan kortikal in-
celme, flelatör ajanlar›n kalsiyum (Ca), fosfor (P) emilimi-
ne yapt›klar› olumsuz etkiler yan›nda bu olgularda s›kl›k-
la görülebilen hipogonadizm ve hipoparatiroidi talasemi-
lilerde osteoporoz nedenlerini oluflturmaktad›r (47-49).
Bu olgularda osteoblastlar üzerine olumlu etkileri olan
IGF-1’in azalm›fl düzeyleri ile osteoporoz aras›nda güçlü
iliflki bulan çal›flmalar vard›r (48,49). Di¤er çal›flmalarda
osteoporoz ve osteopeni görülme s›kl›¤› %90 oran›nda
bildirilmifltir (49,50). 

Büyüme: Çal›flmam›zda 17 (%38,6) olguda büyüme ge-
rili¤i saptanm›flt›r. Bu olgulardaki büyüme gerili¤inin ne-
denleri olarak; kronik aneminin neden oldu¤u kronik hi-
poksemi, artm›fl eritropoez nedeniyle artm›fl kalori ihtiya-
c›na ra¤men beslenme azl›¤›; artm›fl demir yükünün en-
dokrin hipotalamo-hipofizer düzeyde yapt›¤› toksisite so-
nucu oluflabilen büyüme hormonu eksikli¤i, hipotiroidi;
puberte gecikmesi ve hipogonadizm nedeniyle pubertal
büyüme hamlesinin yap›lamamas›, psikososyal faktörler
gibi nedenler say›labilir (36-39). Flynn ve arkadafllar›n›n
yapm›fl olduklar› 31 hastal›k bir çal›flmada 5 (%16,12) bü-
yüme gerili¤i saptanm›flt›r (23). Bizim çal›flmam›zda büyü-
me gerili¤i 6 yafl›ndan sonra saptanm›flken, Karen ve ar-
kadafllar›n›n yapm›fl oldu¤u çal›flmada 10 yafl›ndan sonra
büyüme gerili¤i görülmüfltür (45). Bu da büyüme gerili¤i-
nin yaflla birlikte daha çok ortaya ç›kt›¤›n› desteklemek-
tedir. 

Hipogonadizm: Çal›flmam›zda 6 olguda hipogonadizm
(%13,6) saptand›. Gecikmifl puberte, talasemili olgularda
büyümeyi de etkileyen s›kça görülen endokrin sorunlar-
dan biridir. ‹talya’da yap›lan bir çal›flmada 12-16 yafl ara-
s› talasemi majörlü 250 adölesan aras›ndan k›zlar›n
%38’nin, erkeklerin ise %67’sinin puberte bulgusuna sa-
hip olmad›¤› saptanm›flt›r (51). Flynn ve arkadafllar›n›n
yapm›fl oldu¤u çal›flmada 31 hastan›n üçünde (%9,67) kli-
nik hipogonadizm (23), Melody ve arkadafllar›n›n yapm›fl
oldu¤u çal›flmada ise %40,35 olguda hipogonadizm sap-
tanm›flt›r (46).

Hipotiroidizm: Olgular›m›zda hipotiroidizm 12,5 yafl›n-
dan sonra 3 (%6,8) vakada saptand›. Hipotiroidi genelde
ikinci dekatta ortaya ç›kmaktad›r. Tiroid bezinde demir bi-
rikimine sekonder ortaya ç›kan primer hipotiroidi sekon-
der hipotroididen daha s›k görülmektedir. Talasemili ol-
gularda hipotiroidi görülme s›kl›¤› %6-16 aras›nda bildiril-
mifltir (52,53). Türkiye’de yap›lm›fl bir çal›flmada hipotiroi-
di en erken 10 yafl›nda saptanm›flt›r (38). 

Hipoparatiroidi: Bizim çal›flmam›zda 15,5 yafl›ndan
sonra 2 (%4,5) olguda hipoparatiroidi saptanm›flt›r. Tala-
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semili hastalarda oluflabilen hipoparatiroidi ilk kez 1971
y›l›nda bildirilmifl ve de¤iflik yay›nlarda s›kl›¤› %3,6 ile
%22,5 aras›nda rapor edilmifltir (23,54-57). 

Diabetes mellitus: Çal›flmam›zda 44 olgunun bir tane-
sinde diabetes mellitus saptanm›flt›r. Ellis ve arkadafllar›
(58) yapt›klar› bir çal›flmada 4 olgunun postmortem pan-
kreas incelemesinde ileri derecede fibrozis saptam›flken,
bunlar›n yaln›zca bir tanesinde yaflarken diabetes melli-
tus tan›s› konmufltur. Talasemi majorun bilinen bir komp-
likasyonu olmakla birlikte daha az s›kl›kta ve ileri yaflta
ortaya ç›kan bir komplikasyondur. Bu nedenle 10 yafl›n-
dan büyük olgulara en az y›lda bir kez açl›k ve tokluk kan
flekeri bak›lmal›d›r. Açl›k kan flekeri 100 mg/dl’nin üzerin-
de ise mutlaka oral glukoz yükleme testi yap›lmal›d›r. 

Adrenal yetmezlik: Adrenal yetmezlik talasemililerde
olufltu¤unda hayat› tehdit edebilen bir durumdur. Bizim
çal›flmam›zda adrenal yetmezlik saptanmam›flken litera-
türde de çok nadir bildirilmektedir (39,45,59). 

Sonuç olarak bu çal›flmada talasemi majorlü olgular-
da yaflla birlikte endokrin komplikasyonlar›n artt›¤› göste-
rilmifltir. Bu hastalar 10 yafl›ndan önce büyüme gerili¤i ve
osteoporoz, 10 yafl›nda sonra ise hipogonadizm baflta ol-
mak üzere di¤er endokrin komplikasyonlar yönünden ya-
k›n izlenmelidir.
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