BOLUM 3

BETA TALASEMi MAJOR TANILI COCUKLARDA
BAKIM: SISTEMATIK BIR INCELEME

Atiye KARAKUL!
Selmin SENOL?

Giris

Talasemi, genetik gecisli ve biitiin 1rklarda ¢ok yaygin goriilen kronik bir
hastalikti.  “Hemoglobin molekiiliinii olusturuan globin zincirlerinden birinin ya
da daha fazlasinin yapitlamamast ya da az miktarda yapilmasi ile karakterize olan
hastalik” olarak tanimlanmaktadir. Anormal hemoglobin olusumu nedeniyle hatali
oksijen transportu gerceklesmekte ve kirmizi kan hiicreleri zarar gérmektedir.
Talasemi, otozomal resesif gecis gostermektedir. Biitlin irklarda goriilmekle birlikte
Akdeniz, Asya ve Afrika gibi tropik bolgelerde daha siktir (Kiling, 2011; Quirolo &
Vinchinsky, 2008).

Etiyoloji

Hemoglobin bozukluklari diinyadaki 229 iilkenin %?71’inde o6nemli saglhk
sorunudur. Bes yas altindaki cocuk 6liimlerinin %3,4’tinti hemoglobin bozukluklari
olusturmaktadir. Diinya iizerindeki 10.000 canli dogumun yaklasik 4.4’{inii
etkilemektedir. Diinya Saghk Orgiitii(DSO) verilerine gore diinyada talasemi ve
anormal hemoglobin tasiyici siklig1 %5,1’dir ve yaklasik 266 milyon tasiyici vardir.
Gen mutasyonlar1 kiz ve erkeklerde esit orandadir. Diinya capindaki niifusun
yaklasik %5’inde hemoglobin molekiiliiniin alfa veya beta boélimiinde farklhilik
vardir, ancak hepsi semptomatik degildir, bazilar1 semptomsuz tasiyicilar olarak da
bilinir (Canatan, 2010; 2014).

Uluslararas1 Talasemi Federasyonun istatistiksel verilerine gore diinyada
yaklasik 240 milyon Beta Talasemi tasiyicisi bulunmaktadir. Yaklasik 200 bin Beta
Talasemi hastasi tedavi gormekte ve bu popiilasyona her y1l yaklasik 60 bin Beta
Talasemi Majorlii(BTM) hasta eklenmektedir (Shahraki-vahed & ark., 2017; Jain,
Bagul & Porwal, 2013). Ulkemizde ise 1300 Beta Talasemi tasiyicisi ve 4500 Beta
Talasemi hastasi bulunmaktadir (Karagiin & ark., 2015).

1Ar. Gor.,, izmir Katip Celebi Universitesi, Saghk Bilimleri Fakiiltesi, atiyekarakul@gmail.com
2Dog. Dr,, Ege Universitesi Hemgirelik Fakiiltesi,izmir
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