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1925 yillindan beri taninmakta olan Thalassemia, basta Ak-
deniz tulkeleri olmak tzere Ortadogudan Uzakdoguya kadar
uzanan bir kusak boyunca yiliksek insidans gosteren bir hasta-
liktir. Yurdumuzda da rastlanan Thalassemia, giliney ve bati
Anadolu bolgelerinde yiiksek oranda goriilmektedir. Thalassemia
kusag1 icinde yer alan lilkemizde Uzakdogudan farkli olarak be-
ta tip Thalassemia orani, alfa tip Thalassemia'ya gore daha faz-
la olarak saptanmistir (4).

Thalassemia sendromlari, hemoglobinin 6zgiill globin zin-
cirlerinin yapim hizindaki yetersizlikle karakterize kalitsal, he-
matolojik bir hastaliktir. Globin zincirlerinden bir ya da daha
fazlasinin sentez hizinda azalma ya da tamamen yoklugu soz
konusu olabilmektedir, boylece gelisen kinik bulgularda, birbi-
rinden farkli sekillerde olmaktadir. Thalassemia sendromlari
normal eriskin hemoglobinin yapisinda bulunan alfa ve beta
zincirlerinin hatali sentezine bagli olarak alfa ve beta Thalasse-
mia olarak iki biiylik gruba, ayrica her grupta birbirinden farkli
genetik alt gruplara ayrilmaktadir (5).

Uzakdogu tlkeleri basta olarak, Akdeniz ulkelerinde de go-
riilen Alfa tip Thalassemiada alfa zincirlerinin sentezi hic¢ ya-
pilamamakta veya sadece parsiyel olarak yapilabilmektedir. Al-
fa zincirinin sentezinde bir azalma olursa, gama ve delta zin-
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cirleri artarak 4 gama zinciri olan Hb Bart's (y,) olusacak ve
Hb Bart's Hidrops Sendromuna neden olacaktir. Alfa zincirleri
kismen yapilabildigi takdirde Hb H (B,) meydana gelecek ve
erigskinlerde Hb H hastaligina neden olacaktir (5).

Ulkemizde en sik karsilasilan Thalassemia tipi olan beta
Thalassemiada dikkati cekecek tarzda heterogenite olup, has-
talikta bazi1 beta zincirleri azda olsa yapilabilmekte, ancak bir
boluimiinde ise beta zincir sentezi yapilamamaktadir. Bu grup-
ta yer alan hastaliklarin en 6nemlisi vakalarimizda da karsilasg-
t1igimiz Homozigot tip beta Thalassemia veya diger tanimlariy-
la Thalassemia major; Cooley Anemisidir.

Beta Thalassemia genellikle anemi, letarji, irritabilite, ates,
renk soluklugu, kilo kaybi ve halsizlikle baslamaktadir. Hasta-
Iigin klinik tablosuna go6z atacak olursak; hastaligin ilk ayla-
rindan itibaren gorillen anemi, agir iskelet deformiteleri, hiper-
metabolik konum ve agirlik kaybi bulgulari s6z konusu olmak-
ta ve sonraki slirecte hastalar ancak regiuler kan transflizyon-
lan ile yasamlarini stirdiirebilmektedirler. Hastalikta gelisen
inefektif eritropoez Thalassemia majoriin bilinen klasik bulgu-
larinin gelismesine yol acmaktadir. Kemik korteksinde incelme,
kaba trabekiiler yapi, distorsiyon ve kemik kavitesinde Kkistik
goriinumler ortaya cikmakta, yliz ve kafa kemiklerinde, sayi-
lan bu degisimlere bagli olarak tipik mongoloid yliz goriiniimi
gozlenmektedir. Vakalarda patolojik fraktiirlerin goriilmesi sik-
tir, bazit durumlarda hastaligin ilk semptomu da olabilmekte-
dir. Kemik iliginin hiperplazisine bagli olarak kan volimi art-
makta, yliksek atimli kardiyak yetmezlik, yeterli transflizyon
tedavisi gormeyen hastalarda erken olimlerin sebebini olustur-
maktadir. Gelismedeki bozuklugun en dikkati ¢eken yoni mus-
kiiller dokunun yetersizligidir. Hastalarda ¢ubuk seklinde zayif
ekstremiteler gozlenmektedir. Kemik iliginin asir1 aktivitesi
gastrointestinal demir absorbsiyonunu da arttirmistir. Thalasse-
mianin onemli bulgularindan olan retikiilo-endoteliyal hiperpla-
zi hastalarda hepatosplenomegali ile karakterize olmaktadir.
Thalassemiali hastalarin bir boliimiinde gorilebilen bir diger
karakteristik bulguda kafa grafilerinde izlenebilen ve «firca
gorunimii» ya da «saglarin dik durusu» olarak adlandirilan go-
rintidiir, bu gorinti kemik trabekiillerinin kafa dis ylizeyi ile
genis acili olarak formasyonlari sonucu ortaya cikmaktadir (4,
5, 6).
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RESIM 1: AK. isimli hasta-
mizin cephe go-
riiniimiinde has-
tahigin olusturdu-
gu klasik mongo-
loid yiiz yapis1
izlenmektedir.

BESIM 2 : F.A. isimli hastamizin
viicut fotografinda has-
talarin genel goriiniimii
ve hepatosplenomegali-
ye bagh karin bolge-
sindeki sislik goriilmek-
tedir.
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Hastaligin oral bulgularina goz atacak olursak; Thalassemia
major'lu ¢ocuklarda ortalama 2 yasindan itibaren belirgin bo-
yutlarda frontal ve paryetal genislemelerle mongoloid yuz go-
rintisi olugsmaya baslamaktadir. Bunun nedeni buylik oranda
kemik iliginin hiperplazisidir ve Ozellikle yliziin orta ti¢li bol-
gesinde daha belirgindir. Bu olguya ek olarak maksilla ve di-
ger malar kemiklerin asir1 gelisimleri ve ustten basiklik goste-
ren kisa boyutlu burun yapisit da dikkati ¢ekmektedir.

RESIM 3 : F.A. isimli hasta-
mizin profil go-
riintiisiinde malar
yapilarin asin ge-
lisimi goriilmek-
tedir.

;- i
§ 57

Cocuklarda premaksillanm gelisimi keser dislerin ve gin-
givanin c¢ikintili, sivrilmis bir yapi1 almasina, mukozanin ge-
rilmis bir durumda bulunmasina, siklikla tist anterior dislerin
protriizyonu seklinde beliren malokliizyonlara, open bite ve di-
astemalara neden olmaktadir. Bazi vakalarda maksiller siniis
boyut ve pneumatizasyonunda azalmalar saptanmaktadir. Ka-
fa grafilerinde kraniumda kalinlagsma, expansiyon, yogunluk
azalmasi ve diploe kalinlagmas1 da dikkati ¢cekebilmektedir. Has-
talikta agiz mukozasi soluk ve acik limon sarist rengindedir, bu
degisim en belirgin olarak sert damagin posterior son kisimla-
rinda ve agiz tabaninda godzlenebilmektedir. Intraoral grafiler-
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de trabekiiler yapi1 bazi trabekiillerin kalinlagmasi, digerlerinin
ise ince oluslart sonucu ortaya ¢ikan ve «tuz-biber etkisi» (Salt
and Pepper Effect) olarak adlandirilan goriinti ile karakterize-
dir, bunun yanisira grafilerde irregliler bir osteoporoz, ilik sa-
halarinin genislemesi ve lamina duranin normale gore ince ve
daha az yogun olusu gozlenmektedir (1, 2, 3, 5).

Resim 4 — Hastanmzin agiz ici fotografinda premaksillanin asin gelisimi,
dislerde malokliizyon ve dis etlerinin saghksiz goriiniimleri iz-
lenmektedir.

Thalassemia major'un radyolojik goriintiisii Osteoporozis,
Osteomalasia ve osteitis fibrosa generalisata'da gozlenenlerden
farkii, ancak diger hemolitik anemilerde gozlenen bulgulara
benzerdir. Hastalikta patoloji hernekadar aydinliga kavusmus-
sada, genetik defekti diizeltmek olanaksizdir, bu nedenle tedavi
lezyonun sekonder sonucg¢larindan anemi, hipersplenizm ve asi-
r1 demir birikimini diizeltmeye yoneliktir.
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Gunimuzde uygulanan baslica tedavi yOntemlerini Ozetli-
yecek olursak;

1. Transfiizyon: 6 hafta ara ile ve Hemoglobin 9-14 gr/%
miktarina yukseltilmek amac1 ile.

2. Splenektomi:

a — Hastada kan gereksinimi artmis ve ozellikle trom-
bositopeni varsa.

b — Hipersplenizm belirtileri mevcutsa.
3. Demiri Baglayici Tedavi: Bu amacgla;

— Desferrioksamin 0.5 -1 gr/giin, i.m olarak,

Desferrioksamin 100 mg/kg i.v yolla ve 24 saat infiiz-
yon seklinde,

2,3 Dihydroxybenzonik asit 25 mg/kg-giin dozuyla ve
oral olarak kullanilmaktadir.

Thalassemia'li hastalarda dishekimleri; dental islemlere ve
tedavilere baslamadan 6nce kanama, ve hipoksik sorunlarin ya-
nisira enfeksiyon olasiliginin da artmasi1 nedeniyle hastanin spe-
sifik hekimi ile mutlak konsiiltasyon yapmali ve koordineli ola-
rak calismalidir (1, 2,4).

OZET

Ulkemiz ve diger Akdeniz iilkeleri insanlarinda goriilen
Thalassemia kalitimsal bir anemi sekli olup, genellikle iki se-
kilde ortaya cikar, bunlardan ilki Thalassemia major olup has-
talik sonucgta siklikla olarak olimle sonuclanir; ikinci sekil ise
Thalassemia minor, genellikle semptomsuz olarak seyretmek-
tedir. Bu caligsmamizda Thalassemia ve hastaligin agiz bulgula-
r1 degerlendirilmistir.

SUMMARY

«OROFACIAL FINDINGS OF THALASSEMIC PATIENTS»

Thalassemia is a hereditary type of anemia which occurs in
persons of Mediterranean origin such as Turkish nationality.
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The disease occurs in two forms; 1: Thalassemia major, a severe
form usually leading to death. 2: Thalassemia minor, a mild
form which is often asymptomatic. In this article Thalassemia

and the oral findings of disease were evaluated.
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