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This study revealed the molecular, biochemical and haematological features of B-

Thalassemia patients in Thiqar in 2019. A total of 150 patients with β-thalassemia 

major, 66 males and 84 females aged 2 months to 33 years, were included in this study. 

Our study's age group with the highest number of patients was between 11-20. When 

the distribution of thalassemia according to blood groups is examined, it has been 

determined that it is mostly seen in people with the O
+
 blood group. In addition, in our 

study, the highest number of cases were seen in patients with ferritin values of 1001-

3000. The group with the highest serum ALT (Alanine Transaminase) value was 

determined in the 21-30 age group (46 people). According to the leukocyte (white blood 

cell, WBC) ratio, the group with the highest thalassemia was 8.1-11, and the number of 

infected people was (30). When the patients are evaluated in terms of platelet (PLT) 

value, the group with the highest platelet value is 201-300, and the number of infected 

people is (40). According to the correlation groups created according to the degree of 

kinship, Type correlation 1 had the highest thalassemia rate (it saw that the number of 

infected people reached 50), but the distribution of thalassemia among unrelated 

individuals took close values as in other correlation types. 
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1 GİRİŞ 

Talasemi, globin zincirlerinin sentezinden kaynaklanan en yaygın görülen kronik 

hemolitik anemi türüdür. Aynı zamanda, globin zincirlerinin sentezindeki kalitatif ve 

kantitatif azalmaların bir sonucu olarak meydana gelir ve azalan globin zincirlerinin 

türüne göre kategorize edilirler. β-globin zincirleri azalmıĢ olanlar “β–talasemi” olarak 

adlandırılırken, α-zincir üretimi azalmıĢ olanlar α- talasemi olarak adlandırılmaktadır 

(Honar et al. 2014). Talasemi hastalıkların klinik semptomlarının Ģiddeti, üretilen globin 

zincirindeki defektin miktarı ve etkilenen zincirin tipi ile iliĢkilidir. Hemoglobin F 

(HbF) oksijen bağlama yeteneği fazla olan, insanlarda doğumda baskın olan 

hemoglobindir ve yaĢla birlikte giderek azalmaktadır. YetiĢkinlerde hemoglobin HbA'ya 

dönüĢürken, talasemi hastalarında HbA sentezinin azalmasına ve HbF gen 

ekspresyonunun artmasına neden olmaktadır (Bauer ve Orkin 2011). Yapılan birçok 

çalıĢma, transkripsiyon sonrası düzenleyici mekanizmalar ve tek nükleotid 

polimorfizmlerinin, SNP'ler de (Single Nucleotide Polymorphism, Tek Nükleotid 

değiĢimleri) dahil olmak üzere birçok değiĢkenin HbF ekspresyonunu etkilediğini 

ortaya koymuĢtur (Danjou et al. 2012). 

β-Talasemi hastaları, kan transfüzyonuna bağlı bulaĢıcı virüsler ile özellikle hepatit 

virüsü ile karĢı karĢıya kalmaktadırlar. Hepatit B virüsüne karĢı aĢılamanın, Hepatit B 

virüsü enfeksiyonunun yayılmasını sınırlamada etkili olduğu kanıtlanmıĢtır. Bununla 

beraber, Hepatit C virüsünün (HCV) de transfüzyon sonrası bulaĢması, talasemili 

bireyler için önemli bir sağlık sorunu olmaktadır. Ayrıca, HCV enfeksiyonunun 

talasemi hastalarında fibrojenezi arttırdığı yapılan çalıĢmalarla tespit edilmiĢtir (AlSalih 

et al. 2020). Bunlara ek olarak talasemi, karaciğer yetmezliği veya hepatosellüler 

karsinom bulunan hastalarda morbidite ve mortalite oranlarını çarpıcı biçimde 

artırmaktadır (Gholami-Fesharaki 2021). 

Çoklu kan transfüzyonları, bağıĢıklık anormalliklerinin baĢlıca patojenetik 

mekanizmalarıdır. ġu anda, talasemili hastalar için transfüzyon tedavisi, transfüzyon 

öncesi hemoglobin düzeyini 100 g/L veya daha yüksek bir seviyede tutmayı amaçlayan 
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bir hiperhemotransfüzyon rejimini içermektedir (Cappellini et al. 2008). Tekrarlanan 

transfüzyonlar, hastalarda bağıĢıklık dengesinin bozulmasına sebep olan sürekli bir 

alloantijen stimülasyonuna yol açmaktadır. Talasemi, Irak'ta halk arasında çok sık 

karĢılaĢılan bir hematolojik hastalıktır (Aziz et al. 2022). Bu çalıĢmada, 2019 yılı 

içerisinde Thiqar ilinde β-talasemi majörlü 150 hasta tespit edilmiĢtir ve bu hastalarda 

viral enfeksiyon ve bağıĢıklık durumunu değerlendirmeye yönelik daha önce yapılmıĢ 

herhangi bir çalıĢma bulunmamaktadır. Bu sebeple, tez çalıĢmasında Thiqar ilindeki 

bağıĢıklık durumlarının ve viral enfeksiyonun değerlendirilmesi amaçlanmıĢtır. 
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2 LİTERATÜR ÖZETİ 

2.1 Hemoglobin 

Hemoglobin demir taĢıyan hem molekülü ile protein olan globin molekülünden 

meydana gelmiĢtir (ġekil 2.1). Hemoglobinin yapısında 4 adet hem molekülü vardır ve 

her biri bir molekül oksijen bağlar. Globin molekülü ise 4 tane veya iki çift polipeptit 

zincirinden meydana gelmiĢtir. Tetra-globin zincirlerinin (α, β, δ ve γ zincirleri) 

karıĢımı hemoglobin tipini belirlemektedir. Her globin zinciri yapı olarak benzersizdir, 

bu da oksijen afinitesinde, elektrik yükünde ve elektroforetik hareketlilikte 

değiĢikliklere neden olmaktadır. Sağlıklı yetiĢkinlerde, Hb'nin %95'ini Hb A (α2β2) 

oluĢtururken, az miktarda (%≤3,5) Hb A2 (α2δ2) ve Hb F (α2γ2) bulunmaktadır 

(Refatllari et al. 2020). Fetal yaĢam boyunca üretilen hemoglobinin çoğunluğu HbF 

olduğundan, doğumu takiben gama zincirlerinin sentezi azalırken beta zincirleri orantılı 

olarak yükselmektedir. Hemoglobin yapımı genlerin kontrolü altındadır ve ailesel, 

genetik bir defekt sonucu hemoglobini oluĢturan globin zincirlerinden birinin yapımında 

yetersizlik veya bozukluk oluĢursa talasemi ortaya çıkmaktadır. Globin zincirlerinden 

hangisi sentezlenemiyorsa veya hangisinin sentezi azalmıĢsa talasemi onun adıyla 

anılmaktadır (Clarke ve Higgins 2000).  

 

Şekil  2.1 Hemoglobin tetramerin üç boyutlu yapısı (Seçkın et al. 2021) 
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2.2 Talasemi  

Hemoglobin üretiminin kalıtsal bozuklukları olan birkaç farklı talasemi çeĢidi söz 

konusu olmakla beraber birçok tür globin zinciri sentezleyememesi veya bunu yapma 

yeteneğinin azalması ile ayırt edilmektedir (Goyal et al. 2010). Talasemi, hemoglobinde 

globin zinciri sentezinin azalması veya olmaması ile karakterize olan, hipokromik 

mikrositik aneminin yaygın bir Ģeklidir. Talasemiler, vücutta üretilen hemoglobin 

miktarındaki eksiklik ile karakterizedir. Beta-talasemi, hemoglobinin beta-globin 

zincirinin sentezinde bir azalmaya yol açan beta-globin geninin kalıtsal bir 

mutasyonudur. Her biri beta-globin genindeki belirli bir mutasyona kadar izlenebilen 

yaklaĢık 200 farklı talasemi türü vardır. Bunun doğrudan bir sonucu olarak, hastalık 

önemli miktarda genotipik ve fenotipik değiĢkenlik sergilemektedir. Talasemi 

mutasyonlarının en büyük insidansı Akdeniz, Asya, Orta Doğu ve Doğu kökenli 

insanlarda görülmektedir (Cao ve Galanello 2010). 

Talasemi, bir veya birden çok globin zincirinin bozulmuĢ sentezinin neden olduğu 

kalıtsal bir hastalıktır. α veya β globin zincirinden bir tip globin zincirinin üretiminin 

azalması veya olmamasından kaynaklanan bu tip kalıtsal anemi hangi globin 

zincirlerinin azaltılmıĢ miktarlarda üretildiğine göre sınıflandırılmaktadır. Bunlar,  

a. AzaltılmıĢ veya eksik α-globin zinciri: α-talasemi 

b. AzaltılmıĢ veya eksik β-globin zinciri: β-talasemi (Williams ve Weatherall 2012). 

dir 

2.2.1 Alfa-Talasemi 

Kalıtsal hemoglobin bozukluklarının en yaygın görülen çeĢitlerinden birisidir. Temel 

sorun, yetiĢkin HbA (alfa2 beta2), fetal HbF (alfa2 gamma2) ve minör bileĢen HbA2 

(alfa2 delta2) gibi çok sayıda farklı hemoglobin (Hb) formunun yapı taĢları olan alfa 

globin zincirlerinin azalması veya hiç oluĢmamasıdır. Alfa globin genlerinin birindeki 

veya her ikisindeki delesyonlar, alfa talaseminin en yaygın nedenidir. Delesyona 
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uğramayan anormallikler alfa-talaseminin bir nedeni olmakla beraber çok daha az 

yaygındırlar. TanımlanmıĢ birçok farklı alfa-talasemi allelinin etkileĢimi nedeniyle alfa-

talaseminin neden olabileceği çok çeĢitli hematolojik ve klinik anormallikler vardır 

(Galanello ve Cao 2011). 

2.2.2 Beta- Talasemi 

Beta-talasemi, dünyadaki en yaygın otozomal resesif hastalıklardan biridir. Akdeniz, 

Orta Doğu, Transkafkasya, Orta Asya, Hindistan alt kıtası ve Uzak Doğu'daki 

popülasyonlar yüksek prevalansa sahiptir. Ek olarak, Afrika mirası popülasyonlarında 

yaygındır (Higgs ve Bowden 2001).  

Hemoglobin tetramerini oluĢturan beta-globin zincirlerinin sentezinin eksikliği (beta+) 

ya da yokluğu (beta0) beta-talasemi ile sonuçlanır. Beta-talasemi taĢıyıcı durumu, 

talasemi intermedia ve talasemi majör, her bir durumun ciddiyeti hafiften Ģiddetliye 

doğru ilerleyen üç klinik ve hematolojik hastalıktır (Cao ve Galanello 2010). 

2.2.2.1 β-Talaseminin klinik sınıflandırması 

β-Talasemiye bağlı klinik bulgular üç tip olarak sınıflandırılmaktadır.  

a) Talasemi majör  

Majör talasemi, Akdeniz ülkelerinde aneminin en yaygın nedenlerinden biridir. 

Talasemi majör ebeveynlerden çocuklara geçen, tarama programları ile önlenebilen, 

tedavi edilmediğinde hızla ilerleyen ve yaĢam kalitesini olumsuz yönde etkileyen 

önemli bir halk sağlığı sorunudur (YeĢilipek 2014). 

Bu talaseminin oluĢumundan üç alel gen kombinasyonu sorumludur. Bunlar, -βº/βº, 

βº/β+ ve bazen β+/β+’ dır (Thein ve Menze 2009). Talasemi majörde, fazla eĢleĢmemiĢ 

alfa-globin zincirleri, inklüzyon cisimcikleri oluĢturmak üzere toplanmaktadır. Bu zincir 
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inklüzyon cisimleri, kırmızı kan hücresi (RBC) membranlarına zarar vererek 

intravasküler hemolize yol açmaktadır (Tanner et al. 2008). Ayrıca, etkisiz eritropoeze 

neden olan RBC öncüllerinde hasar ve erken yıkım olduğunda anemi Ģiddetlenir ve 

oksijen taĢınması tehlikeye girmektedir (Uda et al. 2008). Bu tip talasemiye sahip 

hastalarda, halsizlik, yorgunluk, nefes darlığı, iĢtahsızlık, hepatosplenomegali, kalp 

yetmezliği, kemik deformasyonu ve gecikmiĢ ergenlik gibi klinik semptomlar 

görülmektedir. Bu hastalara sürekli kan nakli yapılması Ģarttır aksi halde hastalar 

hayatlarını kaybedebilmektedir (Badens et al. 2011).   

b) Talasemi intermedia  

β-talasemi intermedialı hastalarda hafif ile orta dereceli anemi görülür ve çoğu durumda 

kan transfüzyonuna gerek olmayabilmektedir (Taher et al. 2006). Bu tip talasemide β-

globin zincir üretimi ile iliĢkili bir β-globin gen mutasyonunun kalıtımı nedeniyle 

talasemi majörden daha hafif semptomlar karĢımıza çıkmaktadır. Bu talasemi türünden 

β+/β+ alel gen kombinasyonu sorumludur (Aessopos et al. 2007). Talasemi intermedia, 

zayıf büyüme ve kemik anormalliklerine neden olmaktadır. Özellikle yaĢamın ilerleyen 

dönemlerinde ortaya çıkmaktadır (Taher et al. 2006). Klinik Ģiddeti açısından 

değerlendirildiğinde bir hastanın talasemi intermedia fenotipinde zamanla meydana 

gelen geniĢ ölçüdeki bozulmalar hastaların düzenli olarak izlenmesi zorunluluğunu 

ortaya koymaktadır (Sollaino et al. 2009). Birkaç nadir β-globin varyantı fenotipik 

olarak talasemi intermedia göstermektedir (Aessopos et al. 2007). Örneğin, baskın 

olarak kalıtsal β-talasemi veya inklüzyon cisimciği β-talasemisi olan bireyler klinik 

olarak talasemi intermedia sergilemektedir.  Bu hastalarda orta derecede anemi ve 

splenomegali görülmektedir (Taher et al. 2010). β-globin sentezinin azalmasına bağlı 

olarak globin zincir sentezindeki hafif dengesizlikten kaynaklanan ve Sessiz β-talasemi 

olarak adlandırılan varyant da  talasemi intermedia'ya yol açmaktadır. Sessiz β-talasemi 

mutasyonları esas olarak düzenleyici bölgelerde, β-globin promotöründe ve 5've 

3'UTR'lerde bulunmaktadır (Lai et al. 2011).  
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c) Talasemi minör 

Talasemi minör, en yaygın görülen β- talasemi türüdür ve β- talasemi formu 

asemptomatik olarak adlandırılmaktadır (Balne ve Rao 2013). Bu bireyler genellikle 

normal hemoglobin-globin aleli veya -βº veya β+ talasemi aleli heterozigot olan 

bireylerdir (Quek ve Thein 2007). Asemptomatik bireyler genellikle düzenli 

hematolojik testlerle tanımlansa da yeni tanı konmuĢ bazı hastalarda orta dereceli anemi 

veya küçük RBC'ler görülmektedir. Talasemi minör hastaları için temel endiĢe eĢleri de 

taĢıyıcı olduklarında hastalığın daha Ģiddetli formlarının bulunduğu çocuklara sahip 

olma olasılığının bulunmasıdır (Zhao 2009). 

2.2.2.2 β – Talaseminin moleküler patolojisi 

β-talasemilerin çoğu nokta mutasyonlarından kaynaklanmaktadır (Balne ve Rao 2013). 

ÇeĢitli etnik gruplarda talaseminin moleküler genetiği üzerine yapılan araĢtırmalar, her 

grubun kendi ortak mutasyonlarına sahip olma eğiliminde olduğunu göstermiĢtir. Bu var 

olan mutasyonlar, gen ekspresyonunu çeĢitli mekanizmalarla etkilemektedir (Chan et al. 

2010). 

2.2.2.3 β–Talasemiye neden olan mutasyonlar 

Dünya çapında β-talasemi ve iliĢkili hastalıkları olan bireylerde talasemi fenotipleri ve 

yapısal mutasyonlar da dahil olmak üzere 200'den fazla farklı mutasyon tanımlanmıĢtır 

(Thein 2004). Beta-talasemi mutasyonlarının çoğu, genin birkaç nükleotidinde 

değiĢiklikle sonuçlansa da, genin özelliklerinde ve iĢlevinde önemli değiĢikliklere neden 

olur (Li et al. 2008). β globin gen kümesinde görülen değiĢimler 5'yukarı akıĢ dizilerini 

etkileyenler ve 3'aĢağı akıĢ dizilerini etkileyenler olarak iki tipte sınıflandırılabilir 

(Adekile et al. 2005). Tüm patolojik mutasyonlar, β globin zincir sentezinin azalması ya 

da (β+- talasemi) yokluğu ile ortaya çıkmaktadır. Genellikle, korunmuĢ promotör 

dizilerinde veya bunlara yakın yerlerde transkripsiyonu aĢağı yönde regüle eden 5' 

bölgesindeki mutasyonlar, hafif β+-talasemi ile sonuçlanmaktadır (Patrinos et al. 2004). 
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Ek olarak, Cap bölgesini etkileyen gendeki 5' delesyonları, transkripsiyonu tamamen 

inhibe ederek β-Talasemi ile sonuçlanır. Ekleme iĢleminin kesintiye uğraması, iĢlevsel 

olmayan haberci RNA'ya (mRNA) ve dolayısıyla da βº- veya β+-talasemi 

semptomlarına neden olmaktadır (Thein 2005). 

Ġntron/ekson bağlantılarındaki değiĢmez dinükleotit mutasyonları, ekzon ekleme ve 

fonksiyonel mRNA üretimi için gereklidir ve sıklıkla βº Talasemi ile sonuçlanmaktadır 

(Lahiry et al. 2008). Bu korunmuĢ nükleotid dizilerinin yakınında olanlar veya "kriptik 

ek yerleri" oluĢturanlar, hem Ģiddetli βº- hem de hafif β+-talasemi ile 

sonuçlanabilmektedir. ÇevrilmemiĢ bölgeler de 3'te korunmuĢ AATAAA dizilerini 

(PolyA sinyali) etkileyen dizilimler veya küçük eksilmeler mRNA transkriptinin 

bölünmesine neden olarak hafif β+-Talasemi fenotiplerinin oluĢmasına neden 

olmaktadır (Jiffri et al. 2010). Globin zinciri üretiminin baĢlamasına veya 

sonlandırılmasına müdahale eden durdurma kolonlarını üreten mutasyonlar genellikle 

βº-Talasemi’de görülmektedir (Yi et al. 2008). 

Üçüncü eksonu içeren bir grup mutasyon, dimer oluĢumu için uygun olmayan ve hızlı 

proteolitik yıkım için çok büyük olan önemli uzunluklarda globin zincirlerinin üretimi 

ile sonuçlanmaktadır (Lahiry et al. 2008). Bu durum Globin zincirlerinin fazlalığı ile 

kırmızı hücre öncülerinde hem serbest hem de etkisiz β-zincirlerinin çökelmesine neden 

olmaktadır. Ayrıca bu durum verimsiz eritropoez ile sonuçlanmaktadır ve baskın olarak 

kalıtsal β- talasemi olarak da bilinen Heinz Bodies anemisine neden olmaktadır (Chan et 

al. 2010). 

2.2.2.4 Beta-talasemi teşhisi 

a) Klinik tanı 

Ġki yaĢın altındaki bir çocukta halsizlik, solukluk, iĢtahsızlık, huzursuzluk, karaciğer, 

dalak büyümesi sonucu karın ĢiĢliği, kemiklerde incelme, burun kökü basıklığı, alın ve 
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diğer yüz kemiklerinde çıkıntı ile anormal yüz görünümü oluĢumu ile belirlenmektedir 

(Higgs et al. 2012). 

b) Hematolojik tanı 

DüĢük hemoglobin seviyesi ve ortalama korpüsküler hacim (MCV)> 50 70 fL ve 

ortalama korpüsküler hemoglobin (MCH)> 1220 pg ile tanımlanır. EtkilenmiĢ kırmızı 

kan hücreleri (RBC) olan bireyler, periferik kan yaymalarında morfolojik anormallikler 

(mikrositoz, hipokromi, anizositoz, poikilositoz, spiküle gözyaĢı damlası ve uzun 

hücreler) ve çekirdekli RBC'ler (yani eritroblastlar) sergiler. Eritroblastların miktarı, 

aneminin Ģiddetiyle orantılıdır ve splenektomiden sonra önemli ölçüde artar (Origa 

2017). 

c) Kalitatif ve kantitatif Hb analizi  

Mevcut Hb miktarı ve tipi, selüloz asetat elektroforezi ve kromatografi veya HPLC 

kullanılarak belirlenmektedir. Talasemide Hb paterni β-talasemi tipine göre 

değiĢmektedir. Beta0 talasemide homozigotlar HbA'dan yoksundur ve HbF toplam 

hemoglobinin yüzde 92-95'ini oluĢturmaktadır. Beta+ talasemi homozigotları ve 

Beta+/Beta0 genetik bileĢiklerinde HbA seviyeleri %10 ile %30 arasında, HbF 

seviyeleri ise %70 ile %90 arasında değiĢmektedir. Beta talasemili homozigotlarda 

HbA2 değiĢkendir ve beta talasemi minörde yükselmektedir. β-talasemi ile etkileĢime 

girebilecek diğer hemoglobinopatileri (S, C, E, OArab ve Lepore) tanımlamak için 

hemoglobin ve HPLC elektroforezi de kullanılmaktadır (Clarke ve Higgins 2000, 

Heidari Soureshjani et al. 2017).  

d) Moleküler genetik analiz 

Her popülasyonda az sayıda mutasyonun düĢük prevalansı nedeniyle moleküler genetik 

testler büyük ölçüde yaygın bir Ģekilde kullanılmaktadır. Sıklıkla meydana gelen beta 

globin gen mutasyonlarını saptamak için polimeraz zincir reaksiyonu (PCR) tabanlı 
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yöntemler kullanılmaktadır. En sık kullanılan teknikler bir dizi prob veya primer 

kullanan ters nokta blot analizi ve primere özgü amplifikasyon olarak karĢımıza 

çıkmaktadır. Hedeflenen mutasyon analizi mutasyonu tespit etmede baĢarısız olursa, 

beta globin gen mutasyonlarını tanımlamak için beta globin gen dizi analizi 

kullanılabilmektedir (Origa 2017). 

2.3 Talasemi Tedavisi 

Tedavi talaseminin tipine ve Ģiddetine bağlı olarak tedavi Ģekli de değiĢiklik 

göstermektedir. 

2.3.1 Transfüzyon tedavisi 

Transfüzyon tedavisi, anemiyi düzelttiği, eritropoezi baskıladığı ve transfüze edilmeyen 

hastalarda artan verimsiz eritropoez nedeniyle meydana gelen gastrointestinal demir 

emilimini engellediği için Ģiddetli β-talasemi hastalarında ana tedavi yöntemi olarak 

uygulanmaktadır (Porter ve Shah 2010). 

Talasemi tanısı doğrulanmıĢ hastalarda, transfüzyona baĢlama kararı, Ģiddetli anemi 

varlığına dayanmaktadır (enfeksiyonlar gibi diğer hastalığı bulunan kiĢiler hariç, iki 

haftadan fazla Hb 7 g/dL) (Porter 2009). Hb <7 g/dL olan kiĢilerde, yüz anormallikleri, 

geliĢim geriliği, kemik yapısında değiĢiklik belirtileri ve büyüyen splenomegali gibi var 

olan belirtiler mutlaka incelenmelidir. Transfüzyon sonrası görülen artmıĢ Hb seviyesi 

seviyesi büyüme geriliğini, organ hasarını ve kemik anormalliklerini önleyerek 

hastaların yaĢam kalitelerinin artması sağlanmaktadır (Sharma ve Pancholi 2010). 

Transfüzyonlar genel olarak her iki ile dört haftada bir yapılmaktadır. Daha kısa 

aralıklarla uygulanması toplam kan gereksinimini azaltabilirken, kiĢilerin yaĢam 

standartını olumsuz etkileyebilmektedir (Wood 2008). Transfüze edilecek kan miktarı, 

hastanın kilosu, hemoglobin seviyesinde istenen artıĢ ve kan ünitesinin hematokritini 

içeren bir dizi değiĢken tarafından belirlenmektedir. Transfüze edilecek kan miktarını 

hesaplamak için uygun grafikler ve formüller mevcuttur. Kan hacminde hızlı bir artıĢı 
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önlemek için, transfüze edilen RBC miktarı 15 ile 20 mL/kg/gün'ü geçmemeli ve 

maksimum 5 mL/kg/saat hızında infüze edilmelidir (Aessopos et al. 2009). Transfüzyon 

tedavisinin etkinliğini değerlendirmek için, her transfüzyonda, transfüzyon öncesi ve 

sonrası hemoglobin seviyeleri, kan ünitesinin miktarı ve hematokriti, günlük 

hemoglobin düĢüĢü ve transfüzyon aralığı dahil olmak üzere birçok indeks ölçülmelidir 

(Agarwal 2009). Bu veriler, kırmızı kan hücrelerinin ve vücut tarafından demir alımının 

miktarının ne olduğunun belirlenmesinde önem arz etmektedir. Talasemili bireyler için 

kırmızı kan hücrelerinin transfüzyonu hayat kurtarıcı olarak nitelendirilmektedir fakat 

uzun süreli transfüzyon tedavisinin ciddi problemlerinden birisi aĢırı demir 

yüklenmesidir. (Riaz et al. 2011). 

2.3.2 Şelasyon tedavisi 

ġelasyon tedavisinin amacı, organ toksisitesinin geliĢmesini önlemek için vücutta 

biriken demir seviyesini korumaktır. ġelasyon tedavisi özellikle vücutta fazla 

depolanmıĢ demiri ortadan kaldırmak için sıklıkla kullanılmaktadır. Ayrıca, Ģelasyon 

tedavisi, demirle ilgili organ hasarına neden olan sorunların tamamını olmasa da bir 

kısmını iyileĢtirebilmektedir (Noetzli et al. 2011). 

2.3.3 Kemik iliği nakli 

Talasemi majör için tek küratif tedavi seçeneği çocukluk çağı kemik iliği 

transplantasyonudur. Hematomegali olmayan, karaciğer biyopsisinde portal fibrozisi 

olmayan ve düzenli Ģelasyon tedavisi alan kiĢiler veya bu anormalliklerden ikiden 

fazlasına sahip olmayanlar olarak tanımlanan düĢük riskli bireylerde hematopoetik kök 

hücre nakli genellikle iyi sonuç vermektedir (Sharif et al. 2021, Heidari Soureshjani et 

al. 2017). 
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2.3.4 Splenektomi 

Splenektomi, dalağın cerrahi olarak çıkarılmasıdır. Bu iĢlemin yapılması sonucunda 

oluĢabilecek enfeksiyonlardan, pulmoner hipertansiyondan ve tromboembolik 

sonuçlardan kaçınmak için genellikle mümkün olduğu sürece ertelenmelidir (Suk 2008). 

Güümüzde yapılan çalıĢmalarda, splenektominin uygulanmasından ziyade fetal 

hemoglobin indüksiyonu, antioksidanlar ve kök hücre gen tedavisi gibi yeni tedavi 

yöntemleri araĢtırılmaktadır (Arumugam ve Malik 2010). 

2.4 Talasemi Komplikasyonları 

Transfüze talasemili bireyler aĢırı demir yüklemesi sorunları yaĢayabilmektedir. 

Çocuklarda demir fazlalığı, boy geliĢiminde ve cinsel olgunlaĢmada baĢarısızlığa veya 

gecikmeye neden olabilmektedir. Ayrıca aĢırı demir yüklenmesi, kalp (dilate 

miyokardiyopati veya daha az sıklıkla aritmiler), karaciğer (fibrozis ve siroz) ve 

endokrin bezlerinde (paratiroid, tiroid, hipofiz ve daha az sıklıkla adrenal bezlerin 

yetersizliği) ciddi hasarlara neden olmaktadır (Higgs et al. 2012, Suk 2008). Bunlara ek 

olarak, hipersplenizm, kronik hepatit (hepatit B ve/veya C'ye neden olan virüslerin 

neden olduğu enfeksiyon), HIV enfeksiyonu, venöz tromboz ve osteoporoz karĢımıza 

çıkmaktadır (Sharif et al. 2021). Talasemide aĢırı demir yüklenmesinden dolayı oluĢan 

ve yaĢamı tehtid eden en ciddi sorun, miyokardiyal siderozisin neden olduğu kalp 

hastalığıdır. Yapılan çalıĢmalarda, β-talasemi majörlü bireylerde ölümlerin %71’inin 

kalp sorunları nedeniyle olduğu bildirilmektedir (Origa 2017). Hepatoselüler 

karsinomun karaciğer yağlanması, viral enfeksiyon veya demir eksikliği olan kiĢilerde 

ortaya çıkma olasılığı daha yüksektir. Düzenli olarak kan nakli yapılmayanlar genellikle 

ikinci ya da üçüncü on yıllarına ulaĢmadan hayatlarını kaybetmektedir. Ancak düzenli 

olarak transfüzyon yapılan ve uygun Ģelasyon ile tedavi edilen bireyler daha uzun süre 

hayatta kalabilmektedir. 
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2.4.1 β-talasemide demir metabolizması ve aşırı demir yüklenmesi 

Demir, canlıların hayatta kalması ve insan fizyolojisi için gerekli olan minerallerden 

biridir. Demir için önerilen günlük alım miktarı çocuklar için 8 mg, erkek yetiĢkin 

bireyler için 11 mg ve kadın yetiĢkin bireyler için 18 mg olarak belirtilmektedir 

(Trumbo 2001). GeliĢmiĢ ülkelerde, iyi beslenmiĢ bireylerin çoğunun vücutlarında 4 ile 

5 g arasında demir bulunmaktadır. Bunun yaklaĢık 2,5 g'ı hemoglobinde bulunurken 

geri kalanı ferritin olarak bulunmaktadır. SindirilmiĢ gıdalardan veya takviyelerden 

emilen demirin büyük kısmı, duodenumun mukozasında bulunan enterositler tarafından 

emilmektedir (Fleming ve Bacon 2005). Daha sonra demir, kan plazmasında 

apotransferrin ile taĢınmaktadır (Lippi et al. 2014). Kandaki fazla demir, çoğunlukla 

karaciğerde, retiküloendotelyal hücrelerde ve kemik iliği eritroid öncülerinde bulunan 

önemli bir demir depolama protein kompleksi olan ferritin olarak depolanmaktadır. 

Ġnsan vücudunun fazla demiri atmak için sınırlı bir kabiliyeti bulunmaktadır. Fazla 

demirin vücuttan atılması için fizyolojik bir mekanizmanın olmaması nedeniyle, aĢırı 

demir alımı olan hastalar genellikle risk altındadır. Bu da dokularda anormal derecede 

yüksek demir düzeyine ve sonuç olarak ölümcül doku hasarına neden olmaktadır 

(Bacon ve Britton 1990). Demir genellikle karaciğerde, kalpte ve endokrin organların 

parankimal hücrelerinin alt kümesinde birikmektedir. Talasemi majör veya orak hücre 

hastalığı olan ve sık kan transfüzyonu gerektiren kiĢilerde görüldüğü gibi, artan eritrosit 

katabolizmasının sonucu olarak da aĢırı demir yüklenmesi meydana gelmektedir 

(Weatherall 1996). Transfüzyonda kullanılan bir birim paketlenmiĢ eritrosit yaklaĢık 

200 mg demir içermektedir (Weatherall 1996). Böylece, günlük olarak 60-75 birim 

paketlenmiĢ RBC alan 6 yaĢındaki bir talasemili çocuğun 12-15 g ekstra demir alması 

olası bir durumdur.  
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3 MATERYAL VE METOT 

3.1 Hasta ve çalışma tasarımı 

ÇalıĢma, Eylül 2018-Ocak 2019 döneminde Thiqar ilindeki kalıtsal kan hastalıkları 

merkezine düzenli kan transfüzyonu için baĢvuran 150 β-talasemi major hastası 

üzerinde gerçekleĢtirilmiĢtir. Bu çalıĢmadaki hastalar aĢağıdaki gibi on gruba 

ayrılmıĢtır: 

1. Birinci grup: 6-9 aydan büyük β-talasemi majör hastaları (n=10) 

2. Ġkinci grup: 1-5 yaĢ arası β-talasemi major hastaları (n=35) 

3. Üçüncü grup: 6-10 yaĢ arası büyük β-talasemi majör hastaları (n=25) 

4. Dördüncü grup: 11-15 yaĢ arası büyük β-talasemi majör hastaları (n=20) 

5. BeĢinci grup: 16-20 yaĢ arası β-talasemi major hastalarını(n=10) 

6. Altıncı grup: 21-23 yaĢ arası β-talasemi majör hastaları (n=8) 

7. Yedinci grup: 24-26 yaĢ arası β-talasemi majör hastaları (n=8) 

8. Sekizinci grup: 27-30 yaĢ arası β-talasemi major hastaları (n=8) 

9. Dokuzuncu grup: 31-37 yaĢ arası β-talasemi major hastaları (n=12) 

10. Onuncu grup: 38-45 yaĢ arası β-talasemi major hastaları (n=14) 

3.1.1 Biyokimyasal çalışmalar 

ÇalıĢmada kullanılan malzeme, ekipman ve araçlar Çizelge 3.1'de gösterilmiĢtir. 

Çizelge  3.1 ÇalıĢmada kullanılan laboratuvar malzeme ve cihazları 

No. Ekipman ve alet Firma/ Menşe 

1. Otoklav Memmert/Almanya 

2. Santrifüj Techno (ABD) 

3. Su Banyosu Memmert/ Almanya 

4. Vorteks Cyan/ Belçika 

5. Mikropipetler 5-50, 0,5-10,100-1000μ Cyan/ Belçika 

6. Nano damla Thermos/ ABD 

7. Ependorf tüpleri Pioneer/ Kore 

8. Çok kanallı pipet Cyan/ Çin 

9. Elisa Okuyucu Bio Tech (ABD) 
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10. Mikrometre aĢaması Bio Tech (ABD) 

11. Spektrofotometre Ġngiltere/ Almanya 

12. Mini-videler Apple/Japonya 

13. Preparat Biomerieux company /Fransa 

14. Zamanlayıcı Çin 

15. Cetvel Çin 

16. Büyük petri kabı Çin 

17. Pamuk Mısır 

 

3.1.2 Ferritin ölçümü 

Bu çalıĢmada ferritin konsantrasyonunu ölçmek için kullanılan kitler, üretimleri ve 

menĢe ülkeleri ile Çizelge 3.2 listelenmiĢtir. 

Çizelge  3.2 ÇalıĢmada kullanılan ferrtin kiti ve içeriği 

No. Reaktifler Hazırlık 

Kiti 

Bileşen 

1. 60 FER Ģeridi STR Kullanıma hazır 

2. 60 FER-SPRs I x 2 mL 

(sıvı) 

SPR Kullanıma hazır. monoklonal anti-ferritin 

antikorları ile kaplanmıĢ SPR'ler 

3. FER kontrolü 1 x 2 

(sıvı) 

C1 Tris tamponu (0,1 mol/L) pH 7,4 + insan ferritini + 

sığır albümini + protein ve kimyasal stabilizatörler 

4. Kalibratör 1 x 2 (sıvı) S1 Tris tamponu (0,1 mol/L) pH 7,4 + insan ferritini + 

sığır albümini + protein ve kimyasal stabilizatörler 

5. FER Seyreltme 

tamponu 1 x 25(sıvı) 

R1 Tris tamponu (0,1 mol/L) pH 7,4 + sığır albümini + 

protein ve kimyasal stabilizatörler 

 

3.1.3 ABO sistemi için kullanılan kitler 

ABO sistemini teĢhis etmek için kullanılan kitler, üretim ve ülkeleri sırasıyla Çizelge 

3.3’te, Çizelge 3.4’te, Çizelge 3.5 ve Çizelge 3.6’da listelenmiĢtir. 

Çizelge 3.1 ÇalıĢmada kullanılan laboratuvar malzeme ve cihazları (Devam) 
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Çizelge  3.3 ÇalıĢmada kullanılan ABO kiti ve içeriği 

No. Ürün Renk Bileşen 

1. Anti A grubu Mavi 10 mL flakon anti A grubu içerir 

2. Anti B grubu Sarı 10 mL flakon anti B grubu içerir 

3. Anti D grubu Renksiz 10l flakon anti Rh grubu içerir 

 

Çizelge  3.4 Virüslerin teĢhisinde kullanılan kit ve materyaller 

No. Reaktifler Bileşen açıklaması ve miktarı 

1. Mikro kuyu plakası 1 Rekombinant HCV Ag, HIV Ag, anti-HBsAg ile kaplanmıĢ 

blok (96 kuyu) 

2. Pozitif kontrol 1 ġiĢe (HCV için 0,4 mL, HIV ve HBsAg için 1 mL, koruyucu 

içeren protein stabilize tamponda seyreltilmiĢ antikorlar ve 

antijenler: %0,1 proclin 300) 

3. Negatif kontrol 1 ġiĢe (HCV için 0,4 mL, HIV ve HBsAg için 1 mL, koruyucu 

içeren protein stabilize tampon: %0,1 proklin 300) 

4. Enzim eĢleniği 1 ġiĢe (12 mL, Horseradish peroxidase (HRP)- Konjuge tavĢan 

anti-insan IgG antikorları) 

5. Substrat çözümü A 1 ġiĢe (8 mL sitrat-fosfat-tampon hidrojen peroksit koruyucu 

içerir: %0,1 pro Clin) 

6. Substrat çözümü B Flakon (tetrametilbenzidin TMB koruyucu içeren 8 mL tampon: 

%0,1 pro Clin) 

7. Durduma çözeltisi 1 ġiĢe (8 mL sülfürik asit, 8 mL, kullanıma hazır) 

8.  

Yıkama tamponu 

1 ġiĢe, 50mL, pH7,4, PBS (deterjan olarak Tween 20 içerir, 

konsantre [20x]) 

9. Karton plaka 

Kapatıcılar 

1 ġiĢe (HCV için 0,4 mL, HIV ve HBsAg için 1 mL, koruyucu 

içeren protein stabilize tamponda seyreltilmiĢ antikorlar ve 

antijenler: %0,1 proclin 300) 

 

3.2 Yöntemler 

3.2.1 Kan örnekleri 

Bir sonraki kan transfüzyonundan önce gönüllü olan hastalardan 5 mL venöz kan örneği 

alınmıĢtır. Aynı zamanda hastalardan ve ebeveynlerinden klinik öyküleri hakkında bilgi 

alınmıĢtır. Alınan yukarıda 5 ml alındı kan örneği 30 dk oda sıcaklığında pıhtılaĢmaya 

bırakıldıktan sonra 4000 rpm'de 5 dk santrifüj edilmiĢtir. Hemoliz olmaması için gerekli 
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önlemler alınmıĢtır ancak tüm önlemlere rağmen hemoliz oluĢumu varsa bu örnekler 

dahil edilmemiĢtir. Toplanan serum 4 adet ependorf tüpe dağıtılarak formda ve tüplerde 

aynı numaralandırma yapılmıĢtır. Serum örnekleri kullanılıncaya kadar -20 Cº'de 

dondurulmuĢtur. Hematolojik muayene ve kan grubunun değerlendirilmesi için yedekte 

ETDA içeren tüplere 1 mL kan eklenmiĢtir ve serum karaciğer enzimleri gibi fizyolojik 

parametreler için dondurulmuĢtur. 

- Ferritin konsantrasyonun ölçümü 

Test enzime bağlı immünosorbent deneyi (ELISA) ile bir enzim immünoanalizine 

dayanmaktadır. Katı Faz Yuvası (SPR), tahlil için katı faz ve pipetleme cihazı olarak 

ikiye katlanan bir kaptır. Son zamanlarda yürütülen çalıĢmalarda kullanılan reaktifler, 

sızdırmaz reaktif Ģeritlerinde paketlenir ve kullanıma hazırdır. Cihaz tüm tahlil 

prosedürlerini otomatik olarak gerçekleĢtirmektedir. Belirlenen reaksiyon ortamı (SPR) 

birkaç defa yüklenmektedir. Son saptama aĢamasında ise substratın (4-metil-

umbelliferil fosfat) SPR'ye eklenmesi gerekmektedir. Konjugat enzimi, 450 nm floresan 

ile parlak bir ürün (4-metil-umbelliferon) üretmek için bu substratın hidrolizini katalize 

etmektedir. Floresan yoğunluğu, numunelerdeki antijen içeriği ile ilgilidir. Reaksiyonun 

sonunda cihaz, hafızasında bulunan kalibrasyon eğrisine göre bulguları otomatik olarak 

hesaplar ve yazdırır. 

- Anti-ferritin immünoglobulin “SPR” 

Üretim sırasında, SPR'nin içi, farelerden elde edilem monoklonal anti-ferritin 

immünoglobulinleri ile kaplanmıĢtır. FER kodu, her bir SPR'yi tanımlamak için 

belirlenmiĢtir. Uygulama için sadece gerekli sayıda SPR'nin çıkarılmasına ve açtıktan 

sonra dikkatlice tekrar kapatılmasına dikkat edilerek iĢlemler gerçekleĢtirlmiĢtir. 
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- Şerit 

ġerit, her biri etiketli bir folyo ile kapatılmıĢ on kuyucuktan oluĢmaktadır. Etikette, 

çoğunlukla test kodunu gösteren bir barkod ve kitin lot numarası ile son kullanma tarihi 

bulunmaktadır. Ġlk kuyucuğun folyosunda bulunan deliklere numune yerleĢtirilir. Daha 

sonra, her Ģerit florometrik okumanın yapılacağı bir küvete aktarılmaktadır. 

- Prosedür 

1. Gerekli reaktifler buzdolabından çıkartılır ve en az 30 dk bekletilerek oda sıcaklığına 

gelmeleri sağlanır, 

2. Test edilecek her bir numune, kontrol veya kalibratör için bir FER Ģeridi ve bir SPR 

kullanılır. Gerekli SPR'ler çıkarıldıktan sonra saklama torbası dikkatlice kapatılır. 

3. Test, her bir numune için FER koduyla, Kalibratör için S1 koduyla ve Kontrol için 

test C1 koduyla tanımlanmalıdır.  

4. Serum veya plazmanın pellet ayrılması için, kalibratör, kontrol ve numuneler vortex 

ile karıĢtırılır.  

5. Kalibratör, kontrol ve numune 100 µL olmalıdır. 

6. SPR ve FER Ģeritleri cihaza yerleĢtirilir. SPR üzerindeki reaksiyon kodu, renk 

etiketleri ve reaktif Ģeritlerinin eĢleĢtiğinden emin olmak için kontrol edilir.  

7. Test, prosedürde belirtildiği Ģekilde baĢlatılır. Tüm adımlar cihaz tarafından otomatik 

olarak gerçekleĢtirilir.  

8. Test yaklaĢık 30 dk içinde tamamlanır. Test tamamlandıktan sonra, SPR'ler ve 

Ģeritleri cihazdan çıkarılır. 

KullanılmıĢ SPR'ler ve reaktif Ģeritlerini uygun bir atık kutusuna atılır. 
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- Serum ALT ve AST'nin belirlenmesi 

Prensip: 

Shakeri et al 2013’te kullanılan üretim yöntemine göre “ALT ve AST aktivitesi” 

aĢağıda belirtildiği gibi yapılmıĢtır, 

 Alanin + α-ketoglutarat    piruvat + glutamat  

OluĢan piruvat veya oksaloasetat, türev formunda, 2,4-di-nitro-fenil-hidrazonda 

ölçülmüĢtür.  

 

 Aspartat + α-ketoglutarat     oksaloasetat + glutamat  

Piruvat ve Oksalasetat oluĢumu 490-520 nm dalga boyunda spektrofotometrik olarak 

ölçülmüĢtür. 

Kan gruplarının belirlenmesi: 

Reaktifler, ilgili ABO antijenini taĢıyan kırmızı kan hücrelerinin doğrudan 

aglütinasyonuna veya kümelenmesine neden olmaktadır. ABO antijeninin yokluğunda 

genellikle hiçbir aglütinasyon endike değildir. 

Slide yöntemi ile prosedür: 

1. Etiketli bir cam slayt üzerine, 1 hacim Anti-ABO reaktifi ve 1 hacim kırmızı hücre 

süspansiyonu yerleĢtirilir. 

2. Temiz bir çubuk kullanarak reaktif hücreleri 20 x 40 mm'lik bir alan üzerinde 

karıĢtırılır. 

3. Cam slaytı oda sıcaklığında tutarak, 2 dk süre boyunca ara sıra karıĢtırarak 30 saniye 

boyunca yavaĢça ileri geri eğilir. 

4. 2 dk sonra dağınık ıĢıkta makroskopik olarak okunur ancak fibrin iplikçiklerin 

aglütinasyon ile karıĢtırılmamasına dikkat edilmelidir. 
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Elde edilen herhangi bir zayıf reaksiyon veya yanlıĢ sonuçta yapılan uygulamanın 

tekrarlanması gerekir. 

- Kreatin kinaz (CK) belirlemesi 

Prensip ve prosedür: 

Kan alındıktan sonra, jel tüpleri santrifüjlendi (15 dakika içinde 3500 rpm). 

Yöntemlerin tanımı Kreatinin, üreticinin talimatlarını izleyerek ADVIA® 2400 Kimya 

Sistem analiz cihazında enzimatik bir yöntemle ölçüldü. (CREA, reaktif ref. # 

03039070) numunedeki kreatinin, kırmızı renkli bir kreatinin-pikrat kompleksi üretmek 

için alkali bir ortamda pikrik asit ile reaksiyona girer. Kompleks oluĢum hızı 505/571 

nm'de ölçülür ve kreatinin konsantrasyonu ile orantılıdır. 

- Laboratuvar analizi 

Kırmızı kan hücresi sayımı (RBC), hemoglobin (Hb), hematokrit (Hct), ortalama 

alyuvar hacmi (MCV), ortalama alyuvar hemoglobini (MCH), ortalama alyuvar 

hemoglobin konsantrasyonu (MCHC), trombosit sayısı (PLT) dahil olmak üzere tam 

kan sayımı , ortalama trombosit hacmi (MPV), beyaz kan hücresi sayısı (WBC), 

Sysmex XE-2100 (Sysmex Corporation, Kobe, Japonya) cihazı ile çalıĢıldı. 

3.2.2 İstatistik 

Bu çalıĢmadaki tüm istatistiksel analizler, SPSS, versiyon 22 (IBM Corp., Armonk, NY, 

ABD) kullanılarak tek yönlü ANOVA veya Kruskal-Wallis testi kullanılarak 

gerçekleĢtirilmiĢtir. Bir p-değeri <0.05 istatistiksel olarak anlamlı kabul edildi.  
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4 BULGULAR VE TARTIŞMA 

4.1 Talaseminin Cinsiyete Göre Dağılımı 

Bu çalıĢmaya yaĢları 6 ay ile 45 yaĢ arasında değiĢen 66 erkek ve 84 kadından oluĢan 

toplam 150 β-talasemi majörlü hasta dahil edilmiĢtir (Çizelge 4.1). Talasemi geliĢme 

riski taĢıyan daha anlamlı grup kadındı ve değeri (p=0.04) idi.  

Çizelge  4.1 Taleseminin cinsiyete göre dağılımı 

Cinsiyet No P-değeri 

Erkek 66 0.05* 

Kadın 84 0.04* 

                        

4.2 Talaseminin Yaşa Göre Dağılımı 

Talaseminin yaĢa göre dağılımı Çizelge 4.2'de gösterilmektedir. Çizelge 4.2’de 150 

hastanın farklı yaĢ gruplarına göre dağılımı bulunmaktadır. YaĢ aralıkları 6 ay ile 45 yaĢ 

arasında değiĢmektedir. Tespit edilen gruplar arasında en çok etkilenen grubun daha 

yüksek oranda 1-5 yaĢ grubu olduğu değeri (p=0.001), 21-23, 24-26 ve 27-30 yaĢ 

gruplarının ise en az etkilenen grup olduğu ve anlamlı bir ahlaki farklılık kaydetmediği 

göze çarpmaktadır. 

Çizelge  4.2 Talaseminin yaĢa göre dağılımı 

No Yaş Mean ± 

10 6-9 Aylık 7,5 

35 1-5 YaĢ 3 

25 6-10 YaĢ 8 

20 11-15 YaĢ 13 

10 16-20 YaĢ 18 

8 21-23 YaĢ 22 
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Çizelge  4.2 Talaseminin yaĢa göre dağılımı (Devam) 

No Yaş Mean ± 

8 24-26 YaĢ 25 

8 27-30 YaĢ 28,5 

12 31-37 YaĢ 34 

14 38-45 YaĢ 41,5 

 

Grup df Ortalama-Kare F p-değeri 

Grup Ġçinde 9 41,0 27,4 0,000*** 

1-5 YaĢ - Gruplar Arası 0,001** 

 

4.3 Talaseminin Kan Grubuna Göre Dağılımı 

Etkilenen kiĢilerin kan grubuna göre dağılımı Tablo 4.3'te gösterilmiĢtir. En yüksek 

talasemi insidansı, kan grubu O Rh (+) olan ve oldukça anlamlı farklılıkları olan 

kiĢilerde gözlendi değeri (p=0.002), ve en düĢük talasemi oranının A, AB, O ve Rh kan 

gruplarına sahip tüm gruplarda olduğu bulundu. 

Çizelge  4.3 Talaseminin kan gruplarına göre dağılımı 

No Kan grubu 

25 A+ 

25 B+ 

16 AB+ 

60 O+ 

8 O- 

8 AB- 

8 A- 

 

Grup df Ortalama-Kare F p-değeri 

Grup Ġçinde 6 115,4 14 0,001** 

O+ - Gruplar Arası 0,002** 
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4.4 Fertine Göre Talasemi Dağılımı 

Çizelge 4.4, talaseminin ferritin değerlerine göre dağılımını göstermektedir. Buna göre, 

en önemli vaka sayısı, sırasıyla 1001-3000 ve 2001-3000 arasında anlamlı farklılık 

gösteren değeri (p=0.002, p=0.001) hastalarda görülmektedir. Aynı zamanda, en düĢük 

vaka sayısı 801-900 grubundaydı ve anlamlı bir fark yoktu. 

Çizelge  4.4 Talaseminin serum ferritin değerlerine göre dağılımı 

No Fertin Mean ± 

10 180- 400 290 

10 450- 600 525 

8 601- 800 700,5 

5 801- 900 850,5 

10 901- 1000 950,5 

30 1001- 2000 1,500 

30 2001- 3000 2,500 

22 3001- 4000 3,500 

15 4001- 5000 4,500 

10 5001- 6000 5,500 

 

Grup df Ortalama-Kare F p-değeri 

Grup Ġçinde 10 46,2 9,0 0,000*** 

1001- 2000 - Gruplar Arası 0,002** 

2001- 3000 - Gruplar Arası 0,003** 

   

4.5 Kreatin Değerine Göre Talasemi Dağılımı     

Tüm yaĢ gruplarında talasemi hastalarına özgü kreatin yüzdesi Çizelge 4.5'de 

gösterilmiĢtir. Buna göre, en çok etkilenen 45 kiĢi 0.3-0.4 kreatin oranı ile oldukça 
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anlamlı farklılıklarla değeri (p=0,001) tanımlanırken, en az etkilenen kreatin grupları 

Ģunlardı (0.7-0.8), (1.6-2), (2.6-3), ve (3.1-3.5). 

Çizelge  4.5 Talaseminin kreatinine göre dağılımı 

No Kreatin Mean ± 

15 0,1–0,2 1, 5 

45 0,3–0,4 3, 5 

40 0,5–0,6 5, 5 

5 0,7–0,8 7, 5 

10 0,9- 1 9, 5 

10 1,1–1,5 1,3 

5 1,6- 2 1,8 

10 2,1–2,5 2,3 

5 2,6-3 2,8 

5 3,1–3,5 3,3 

 

Grup df Ortalama-Kare F p-değeri 

Grup Ġçinde 9 111,111 58,4 0,000*** 

1001- 2000 - Gruplar Arası 0,001*** 

                         

4.6 Serum ALT (Alanin Transaminaz) Aktivitesine Göre Talasemi Dağılımı 

Çizelge 4.6’da ALT ye göre talasemi dağılımı gösterilmiĢtir. ALT aktivitesi oranı en 

yüksek olan grup 21-30 ve enfekte kiĢi sayısı 46, en düĢük grup 71-90 ve enfekte kiĢi 

sayısı 6 olarak tespit edilmiĢtir. 

Çizelge  4.6 Talaseminin serum ALT derğerlerine göre dağılımı 

No ALT Mean ± 

10 6- 10 8 

8 11-15 13 

18 16-20 18 
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Çizelge  4.6 Talaseminin serum ALT derğerlerine göre dağılımı (Devam) 

No ALT Mean ± 

46 21-30 25,5 

30 31-40 35,5 

10 41-50 45,5 

8 51-60 55,5 

8 61-70 65,5 

6 71-80 75,5 

6 81-90 85,5 

 

Grup df Ortalama-Kare F p-değeri 

Grup Ġçinde 9 88,1 25 ,0001*** 

21-30 Grup Arası 0.001*** 

31-40 Grup Arası 0.01** 

                        

4.7 Serum AST (Aspartat Transaminaz) Aktivitesine Göre Talasemi Dağılımı 

Çizelge 4.7’de AST ye göre talasemi dağılımı gösterilmiĢtir. AST oranı en yüksek olan 

grup 16-20 ve enfekte kiĢi sayısı 33, en düĢük grup 61-80 ve enfekte kiĢi sayısı 4 olarak 

tespit edilmiĢtir. 

Çizelge  4.7 Talaseminin serum AST değerlerine göre dağılımı 

No AST Mean ± 

10 6-10 8 

25 11-15 13 

33 16-20 18 

20 21-30 25,5 

24 31-40 35,5 

16 41-50 45,5 

6 51-60 55,5 

4 61-70 65,5 



26 
 

Çizelge  4.7 Talaseminin serum AST değerlerine göre dağılımı (Devam) 

No AST Mean ± 

4 71-80 75,5 

8 81-90 85,5 

 

Grup df 
Ortalama-

Kare 
F p-değeri 

Grup Ġçinde 19 51,5 46 ,000** 

16-20 Gruplar Arası 0,001** 

       

4.8 Talaseminin RBC (Eritrosit)'ye Göre Dağılımı 

Çizelge 4.8’de talaseminin RBC’ye göre dağılımı gösterilmiĢtir. RBC oranı en yüksek 

olan grup 2,1-3 ve enfekte kiĢi sayısı 36, en düĢük grup 8,1-9 ve enfekte kiĢi sayısı 3 

olarak tespit edilmiĢtir. 

Çizelge  4.3 Talaseminin RBC'ye göre dağılımı 

No RBC Mean ± 

14 1-2 1,5 

36 2,1-3 2,55 

26 3,1–3,5 3,3 

15 3,6-4 3,8 

26 4,1-5 4,55 

10 5,1-6 5,55 

12 6,1-7 6,55 

4 7,1-8 7,55 

3 8,1-9 8,55 

4 9,1-10 9,55 

 

Grup df 
Ortalama-

Kare 
F p-değeri 

Grup Ġçinde 10 61,3 47 ,000** 

3,1–3,5 Gruplar Arası 0.000** 
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4.9 Talaseminin WBC (Lökosit)'ye Göre Dağılımı 

Çizelge 4.9’da talaseminin WBC’ye göre dağılımı gösterilmiĢtir. WBC oranı en yüksek 

olan grup 8,1-11 ve enfekte kiĢi sayısı 30, en düĢük grup 17,1-19 ve enfekte kiĢi sayısı 4 

olarak tespit edilmiĢtir. 

Çizelge  4.9 WBC'ye göre talaseminin dağılımı 

No WBC Mean ± 

22 2-5 3,5 

22 5,1-8 6,55 

30 8,1-11 9,55 

18 11,1-13 12,05 

12 13,1-15 14,05 

22 15,1-17 16,05 

4 17,1-18 17,55 

4 18,1-19 18,55 

6 19,1-20 19,55 

10 20,1-25 22,55 

 

Grup df 
Ortalama-

Kare 
F p-değeri 

Grup Ġçinde 19 45,3 36 ,000** 

8,1-11 Grup Arası 0.0001*** 

       

4.10 Talaseminin HGB (Hemoglobin)'ye Göre Dağılımı 

Çizelge 4.10’da talaseminin HGB’ye göre dağılımı gösterilmiĢtir. HGB oranı en yüksek 

olan grup 6,1-6,5 ve enfekte kiĢi sayısı 24, en düĢük grup 10,1-12 ve enfekte kiĢi sayısı 

10 olarak tespit edilmiĢtir. 
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Çizelge  4.10 HGB'ye göre talaseminin dağılımı 

No HGB Mean ± 

18 4,1-5 4,55 

14 5,1-5,5 5,3 

15 5,6-6 5,8 

24 6,1-6,5 6,3 

14 6,6-7 6,8 

14 7,1-7,5 7,3 

14 7,6-8 7,8 

12 8,1-9 8,55 

15 9,1-10 9,55 

10 10,1-12,0 11,05 

 

Grup df 
Ortalama-

Kare 
F p-değeri 

 

Grup Ġçinde 
9 13,3 8 0,001** 

6,1-6,5 Gruplar Arası 0.03* 

       

4.11 Talaseminin HCT (Hematokrit)'ye Göre Dağılımı 

Çizelge 4.11’de talaseminin HCT’ye göre dağılımı gösterilmiĢtir. HCT oranı en yüksek 

olan grup 15,1-18 ve enfekte kiĢi sayısı 28, değeri (p=0.003), en düĢük grup 35,1-37 ve 

enfekte kiĢi sayısı 6 olarak tespit edilmiĢtir. Diğer gruplarda anlamlı farklılık 

bulunamadı. 

Çizelge  4.4 HCT'ye göre talasemi dağılımı 

No HCT Mean ± 

14 12-15 13.5 

28 15,1-18 16.55 

22 18,1-20 19.05 

10 20,1-23 21.55 

18 23,1-25 24.05 

14 25,1-27 26.05 
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Çizelge  4.5 HCT'ye göre talasemi dağılımı (Devam) 

No HCT Mean ± 

14 27,1-29 28.05 

14 29,1-30 29.55 

10 30,1-35 32.55 

6 35,1-37 36.05 

 

Grup df 
Ortalama-

Kare 
F p-değeri 

Grup Ġçinde 9 20 10 0,001** 

15,1-18 Gruplar Arası 0.003** 

       

4.12 Talaseminin MCHC (Ortalama Eritrosit Hemoglobin Konsantrasyonu)'ye 

Göre Dağılımı 

Çizelge 4.12’de talaseminin MCHC’ye göre dağılımı gösterilmiĢtir. MCHC oranı en 

yüksek olan grup 30,1-38 ve enfekte kiĢi sayısı 80, en düĢük grup 50,1-60 ve enfekte 

kiĢi sayısı 3 olarak tespit edilmiĢtir. 

Çizelge  4.62 MCHC'ye göre talaseminin dağılımı 

No MCHC mean ± 

4 20,1-23 21.55 

4 23,1-25 24.05 

14 25,1-27 26.05 

15 27,1-30 28.55 

80 30,1-38 34.05 

10 38,1-40 39.05 

12 41,1-45 43.05 

4 45,1-50 47.55 

3 50,1-60 55.5 

4 60,1-80 70.05 

 

Grup df 
Ortalama-

Kare 
F p-değeri 
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Çizelge  4.12 MCHC'ye göre talaseminin dağılımı (Devam) 

Grup Ġçinde 19 207 154,5 0,000*** 

30,1-38 Gruplar Arası 0,000*** 

       

4.13 Talaseminin PLT (Trombosit)'ye Göre Dağılımı 

Çizelge 4.13’te talaseminin PLT’ye göre dağılımı gösterilmiĢtir. PLT oranı en yüksek 

olan grup 201-300 ve enfekte kiĢi sayısı 40, en düĢük grup 40-60 ve enfekte kiĢi sayısı 4 

olarak tespit edilmiĢtir. 

Çizelge  4.13 PLT'ye göre talaseminin dağılımı 

No PLT mean ± 

4 40-60 50 

8 61-80 70,5 

8 81-90 85,5 

10 91-100 95,5 

20 101-200 150,5 

40 201-300 250,5 

25 301-400 350,5 

15 401-500 450,5 

15 501-700 600,5 

5 701-900 800,5 

 

Grup df 
Ortalama-

Kare 
F p-değeri 

Grup Ġçinde 10 60,1 43 0,000*** 

201-300 Gruplar Arası 0,000*** 

301-400 Gruplar Arası 0,006** 
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4.14 Talaseminin MCV (Ortalama Eritrosit Hacmi)'ye Göre Dağılımı 

Çizelge 4.14’te talaseminin MCV’ye göre dağılımı gösterilmiĢtir. MCV oranı en yüksek 

olan grup 30,1-50 ve enfekte kiĢi sayısı 30, en düĢük gruplar (12-15), (16-20), (20,1-25) 

ve (27,1-28) ve enfekte kiĢi sayısı 8 olarak tespit edilmiĢtir. 

Çizelge  4.7 MCV'ye göre talaseminin dağılımı 

No MCV mean ± 

8 12-15 13.5 

8 16-20 18 

8 20,1-25 22.55 

16 25,1-26 25.55 

12 26,1-27 26.55 

8 27,1-28 27.55 

15 28,1-29 28.55 

15 29,1-30 29.55 

30 30,1-40 35.05 

30 40,1-50 45.05 

 

Grup df 
Ortalama-

Kare 
F p-değeri 

Grup Ġçinde 10 60,1 43 0,000*** 

30,1-40 Gruplar Arası 0,002** 

40,1-50 Gruplar Arası 0,002* 

       

4.15 Talaseminin MCH (Ortalama Eritrosit hemoglobin)'ye Göre Dağılımı 

Çizelge 4.15’te talaseminin MCH’ye göre dağılımı gösterilmiĢtir. MCH oranı en yüksek 

olan grup 16-20 ve enfekte kiĢi sayısı 40, en düĢük gruplar 30,1-50 ve enfekte kiĢi sayısı 

6 olarak tespit edilmiĢtir. 
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Çizelge  4.15 MCH'ye göre talaseminin dağılımı 

No MCH Arithmetic mean ± 

8 12-15 13.5 

40 16-20 18 

26 20,1-25 22.55 

20 25,1-26 25.55 

13 26,1-27 26.55 

16 27,1-28 27.55 

8 28,1-29 28.55 

7 29,1-30 29.55 

6 30,1-40 35.05 

6 40,1-50 45.05 

 

Grup df 
Ortalama-

Kare 
F p-değeri 

Grup Ġçinde 19 106,1 68 0,000*** 

16-20 Gruplar Arası 0,000** 

       

Tüm kalibrasyonlar nicel istatistik yöntemi ile yapılmıĢtır. 

4.16 Akrabalık Derecesine Göre Talasemi Dağılımı 

Çizelge 4.16’da akrabalık derecesine göre oluĢturulan korelasyon grupları 

bulunmaktadır. Buna göre, birinci grup korelasyon tipinde en yüksek enfekte kiĢi sayısı 

(50 kiĢi) tespit edilirken en az enfekte (10 kiĢi) grup üçüncü grup olarak belirlenmiĢtir. 

Ayrıca akraba olmayan bireyler arasında talaseminin dağılımı diğer korelasyon 

tiplerinde olduğu gibi yakın değerler almıĢtır. 
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Çizelge  4.16 Akrabalığa göre talasemi dağılımı 

Korelasyon No 

Tip korelasyonu 1 50 

Tip korelasyonu 2 25 

Tip korelasyonu 3 10 

Tip korelasyonu 4 20 

Tip korelasyonu 5 25 

Akraba olmayanlar 20 

 

Tip korelasyonu 1 P-değeri: 0,02 

Tip korelasyonu 3 P-değeri: 0,30 
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5 SONUÇ VE ÖNERİLER  

5.1 Talaseminin Yaşa ve Cinsiyete Göre Dağılımı 

Mevcut çalıĢmada talasemi sendromunun yaĢa göre dağılımı ele alınmıĢtır. ÇalıĢmamız, 

yaĢ gruplarının talasemi dağılımında önemli bir etken olduğunu ortaya koymuĢtur. 21-

30 yaĢ aralığında bulunanların talasemi prevalansının yüksek olması, 20 yaĢ ve 

üzerindeki hastaların birçok komplikasyona maruz kaldığını göstermektedir. Bu 

komplikasyonunlardan en önemlisi aĢırı demir yüklenmesidir. Viral enfeksiyonların 

neden olduğu ölüm oranı ile aĢırı demir yüklemesinden kaynaklanan ölüm oranları 

değerlendirildiğinde, demir yüklemesinin kalp kası, böbrekler ve endokrin üzerindeki 

olumsuz etkileri nedeniyle daha fazla bir oran aldığı tespit edilmiĢtir (Al-Attar and 

Shekha 2014, Tawfeeq 2018) tarafından yapılan çalıĢmalarda da benzer sonuçlara 

ulaĢılmıĢtır (Al-attar ve Shekha 2014, Tawfeeq 2018). 

ÇalıĢmalardan elde edilen elde edilen sonuçlar talasemi majör fenotipinin ilk 

zamanlarda rahat bir Ģekilde teĢhis edilebileceğini göstermiĢtir. Çünkü hastalığın 

tespitinde kullanılan fetal Hb’nin yetiĢkin Hb sentezine doğru geçiĢi önemli bir belirteç 

olarak ele alınmaktadır. Tipik olarak, bu geçiĢ doğumdan sonraki altıncı ayda 

tamamlanır (Sugimoto 2018). Ancak bazı çalıĢmalar, on yaĢ üstünde olan hastalığın 

tespit edildiği kiĢilerde bu durumun oluĢmadığını ve kan transfüzyonu yapıldığını 

ortaya koymuĢtur.  

β-talasemi türlerine gelince, γ globin zincirlerinin üretimi ve bunların fetal Hb ile 

kombinasyonu nedeniyle semptomlar insanlarda 6. ayından sonraki zamana kadar 

belirgin olmayabilir (Van Zelm 2014). Genellikle, daha hafif formlarda olan talasemi 

türleri tesadüfen ve farklı yaĢlarda keĢfedilebilir. Ancak, homozigot olan birçok hasta, 

hastalığı takiben birkaç yıl boyunca önemli bir semptom veya anemi göstermeyebilir 

(Al-Haddad et al. 2012).  



35 
 

Cinsiyet bakımından ele aldığımızda, kadın ve erkek arasında önmeli bir fark 

bulunmamıĢtır. Çünkü talasemi, anne-babadan çocuğa ve her iki cinsiyete eĢit olarak 

bulaĢan genetik bir hastalık olarak karĢımıza çıkmaktadır. Elde ettiğimiz bu sonuç (Al-

Attar ve Shekha 2014), tarafından yapılan çalıĢmalarla uyumlu sonuçlar göstermiĢtir. 

(Al-Attar ve Shekha 2014) 

5.2 Biyokimyasal Parametreler 

5.2.1 Serum ferritin 

Mevcut çalıĢmanın bulguları, tüm Beta-Talasemi Majör hastalarında kan ferritin 

düzeylerinin kontrol grubuna göre anlamlı derecede yüksek olduğunu göstermiĢtir. 

BTM'deki yükselmiĢ serum ferritin seviyesi, bozulmuĢ eritropoez, fazla demirin 

vücuttan atılması için fizyolojik bir mekanizmanın olmaması ve tekrarlanan kan 

transfüzyonlarının bir sonucu olarak karĢımıza çıkmaktadır. Transfüze edilen her bir 

kırmızı kan hücresi birimi yaklaĢık 250 mg demir içerirken, vücut her gün 1 mg'dan 

fazla demir atamadığından dolayı aĢırı demir yüklemesi meydana gelmektedir (Suman 

et al. 2016). Transferrinin demir bağlama kapasitesini aĢan demir, plazmada transferrine 

bağlı olmayan demir olarak adlandırılmaktadır (Salih ve Al-Mosawy 2016). Serum 

ferritin düzeylerinin ölçümü, TM hastalarında aĢırı demir yüklenmesini belirlemek için 

en sık kullanılan test olarak kullanılmaktadır. Genellikle 10. ile 12. transfüzyondan 

sonra 1000 ng/mL'ye ulaĢan serum ferritin düzeyi, demir Ģelasyon tedavisine baĢlanması 

gerektiğinin bir iĢareti olarak kabul edilmektedir (De Dreuzy et al. 2016). Demir 

fazlalığı, daha sonra bozulan ve toksik yüklü proteine dönüĢtürülen artan ferritin protein 

üretimi ile sonuçlanmaktadır (Mula-Abed et al. 2008). Ferritinde fazla demiri tutmak 

için lenfosit kapasitesinin azalması, demirle iliĢkili bağıĢıklık sistemi bozukluklarına 

katkıda bulunmaktadır (Walker ve Walker 2000). 
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5.2.2 Karaciğer enzimleri 

Artan serum hepatik enzimleri (ALT ve AST), talasemi hastalarında tekrarlanan kan 

transfüzyonlarına neden olmaktadır. Bu durum, aĢırı demir yüklenmesine bağlı olarak 

yükselen serum ferritin seviyesi ile açıklanabilmektedir. ÇalıĢmamızın bulguları bu 

bilgiyi desteklemektedir. Bu nedenle, yüksek karaciğer enzim seviyesi tekrarlı kan 

transfüzyonu yapılan talasemi hastalarında karaciğer hasarının bir sonucu olarak 

karĢımıza çıkmaktadır. Yapılan çalıĢmalarda (Al-Hamdani et al. 2012, Salih ve Al-

Mosawy 2016), talasemi hastalarında yüksek karaciğer enzimlerinin bulunduğu tespit 

edilmiĢtir. Bu sonucun nedenleri tam olarak ortaya konmadığı için tekrarlayan kan 

transfüzyonu yapılan talasemi hastalarında kapsamlı araĢtırmaların yapılması 

önerilmektedir. Kan örneklerinde karaciğer enzimlerinin çeĢitli ferritin seviyelerinde 

ölçülmesi sonucunda, artan serum ferritini ile hepatoselüler hasarın derecesi ve yüksek 

karaciğer enzim seviyeleri arasında önemli bir korelasyon bulunmuĢtur. Serum ferritin 

seviyeleri 1000 ng/mL'yi aĢtığında ALT ve AST seviyeleri önemli ölçüde artmaktadır 

(Salih ve Al-Mosawy 2016). ÇalıĢmamızda, serum ferritinin karaciğer hücre hasarında 

ve dolayısıyla karaciğer enzimlerinde artıĢa neden olduğu ortaya konmuĢtur. Hastalarda 

uygulanan Ģelasyon tedavisine rağmen, talasemi hastalarında serum ferritin içeriği çok 

yüksek olarak tespit edilmiĢtir. Bu durum, kan nakli sıklığı ve serum ferritin düzeyleri 

arasında pozitif bir iliĢki olduğunu orataya çıkartmıĢtır. Ayrıca bu iliĢki, karaciğerde 

demir birikimi nedeniyle, yüksek ALT ve AST değerlerine neden olmaktadır. Buna 

bağlı olarak, artan serum ferritin seviyeleri ile artan karaciğer enzimleri arasında güçlü 

bir korelasyon ortaya çıkmıĢtır. Elde ettiğimiz bu sonuçlar, (Suman et al. 2016, Jafar 

2018) tarafından yapılan çalıĢmaların sonuçları ile uyumlu bulunmuĢtur. 

5.2.3 ABO sistemi 

Kan gruplarına göre talasemi dağılımına baktığımızda, kadınlarda en sık görülen ABO 

tipinin sırasıyla, tip O 40 (%26,7), tip B 18 (%12,0) ve tip A16 (%10,6) olduğu tespit 

edilmiĢtir. Erkeklerde ise en sık görülen ABO tipi, tip O 32 (%21,3), tip B 24 (%16,0) 

ve tip A 10 (%6,70) olarak sıralanmıĢtır. Bu sonuçlar aynı zamanda her iki cinsiyet 

(erkekler ve kadınlar) ve kan grupları arasında önemli bir fark olmadığını (p < 0,05) 
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göstermiĢtir. ÇalıĢmada elde ettiğimiz sonuçlar, (Jeddoa et al. 2011) tarafından yapılan 

çalıĢmanın sonuçları ile uyumludur. Bunun nedeni, kan grubu genotipi ile talasemi 

genotipi arasında bir iliĢki olmaması ve kan grubunu kodlayan genin 9. kromozomda, 

globinin ise 11. ve 16. kromozomda yer alması ile açıklanabilir. (Sinha et al. 2017). 

5.2.4 Hematolojik parametre 

Hematolojik parametrelerin sonuçlarına göre, Hb konsantrasyonu, HCT yüzdesi, 

ortalama hücre hacmi, ortalama hücre hemoglobini ve RBC sayısı, sağlıklı kontrol 

bireyler ile karĢılaĢtırıldığında βTM hastalarında önemli ölçüde azalma tespit edilmiĢtir. 

βTM hastalarında düĢük Hb konsantrasyonunun, HCT yüzdesinın, ortalama hücre 

hacminin ve ortalama hücre hemoglobininin RBC sayısının βTM'nin Hb moleküllerinde 

meydana gelen azalmıĢ beta globin zincirleri nedeniyle olduğu düĢünülebilir. Bunun 

sonucunda Hb moleküllerinde yapısal değiĢiklikler meydana gelebilmektedir. Hücre 

zarlarında oluĢan RBC ile karakterize edilen hastaların kemik iliğindeki fagositik 

hücrelerinde hasar oluĢur, bu da anormal hücreleri ayırt ederek eritropoez iĢlemi yoluyla 

çok sayıda kırmızı kan hücresinin tahrip olmasına yol açmaktadır (Amin et al. 2005, Ali 

et al. 2010). Bu anormal RBC'ler dolaĢıma girdiklerinde, kısa ömürleri, kırılganlıkları 

nedeniyle kendi kendilerini parçalamaları ve dalaktaki makrofajlar tarafından 

bozunmaları ile karakterize edilirler (Asadov 2014). Azalan HCT yüzdesi, HCT'nin esas 

olarak RBC'lerin sayısına, RBC'lerin boyutuna, hemo-dilüsyon ve hemo-

konsantrasyonuna bağlı olmasıyla açıklanabilir. Elde ettiğimiz bu sonuçlar, (Gaaib ve 

Ali 2010, Bazvand et al. 2011, Faraj 2019) tarafından yapılan çalıĢmalarla benzer 

sonuçlar göstermiĢtir. 

5.3 Hematolojik ve Biyokimyasal Özellikler 

Hastaların genotipinin hematolojik ve biyokimyasal özelliklerle korelasyonuna 

baktığımızda, polimorfizmlar IVS-I-6 ve IVS-I-110'nun mutasyonun Ģiddetini temsil 

edebilecek diğer genotiplerden önemli ölçüde farklı özelliklere sahip olduğunu 

göstermiĢtir. Benzer veya farklı mutasyon modellerine sahip olan diğer popülasyonların 

hematolojik ve biyokimyasal analizlerini değerlendirdiğimizde, mutasyonlar arasında 
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bazı önemli farklılıkların olduğu ortaya çıkmıĢtır. (Bertuzzo et al. 1997) Brezilya’da 

yaptıkları bir çalıĢmada, IVS-I-110, IVS-I-6 ve IVS-I-1'in sırasıyla ikinci, üçüncü ve 

dördüncü en yaygın mutasyonlar olduğunu tespit etmiĢtir. Bunlar arasında en Ģiddetli 

mutasyonu IVS-I-1, orta Ģiddetli mutasyonu IVS1-110 ve hafif Ģiddetli mutasyonu IVS-

I-6 olarak belirlemiĢtir. Ayrıca, (Khattak et al. 2012) tarafından Pakistan’da yapılan 

çalıĢmada bir kaydırma mutasyonu olan FR 8-9'un ortamındaen düĢük hematolojik RBC 

parametresine sahip olduğunu bulunmuĢtur. 

5.4 Sonuçlar 

ÇalıĢmamızda elde ettiğimiz verielrin değerlendirilmesi ile aĢağıdaki sonuçlar elde 

edilmiĢtir. Bunlar: 

1. Talasemi vakalarının çoğu köy ve kırsal yaĢam alanlarında yaĢayan insanlarda 

görülmüĢtür. 

2. Beta talasemi hastalarına sık kan transfüzyonu yapılması, hücresel ve hümoral 

bağıĢıklığı olumsuz yönde etkileyerek sürekli immün stimülasyonuna yol açmıĢtır. 

3. Beta talasemi hastalarında aĢırı demir yüklemesi, hümoral ve hücresel bağıĢıklık ile 

karaciğer enzimleri üzerinde olumsuz etkiye neden olmuĢtur.  

4. Beta talasemi hastalarının yaĢı arttıkça bağıĢıklık anormalliği ve komplikasyonları 

artmıĢtır. 

5. Beta talasemi hastalarının yaĢının artmasıyla serum immünoglobulin konsantrasyonu 

artmıĢtır.  

6. Beta talasemi hastalarının yaĢının artmasıyla, serum komplement sistemi 

konsantrasyonu azalmıĢtır. 

7. Tüm Beta talasemi hasta gruplarında, yüksek WBC sayıları ile düĢük hematolojik 

parametlerin (RBC, Hb, HCT, MCV ve MCH) olduğu tespit edilmiĢtir.  

8. Beta talasemi hastalarında virüsler ve diğer patojenlerle enfeksiyon olasılığı yaĢla 

bağlantılı olarak artmıĢtır. 
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5.5 Öneriler 

1. Hastalara kan transfüzyonunu arttırılarak S.C desferal infüzyon pompası ve VIT ile 

verilmelidir. 

2. HBsAg negatif olan hastalara hepatit B aĢısı yapılmalıdır.  

3. Kemik iliği nakli yapılmalıdır. 

4. Homozigot beta-talasemide demir birikim oranını azaltmak için etkili Neositlerle 

(genç kırmızı hücreler) süper transfüzyon yapılmalıdır. 

5. Sağlık Bakanlığı tarafından tedavi planı geliĢtirilmelidir ve tüm yaĢ gruplarında 

uygulanmalıdır. 

6. Ayrıca, bu konuda araĢtırmacıların çalıĢmaları yoğunlaĢtırması ve kan nakli sürecine 

ortaya çıkan bulaĢıcı ajanların teĢhis edilmesi önerilmektedir. 
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