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Özet 
Amaç. Mersin Devlet Hastanesi tarafından izlenen hemoglobinopatili hastalarda gelişen 
komplikasyonların sıklıklarını ve olası risk faktörlerini belirlemektir. Yöntem. Hastaların 
dosyalarından sosyo-demografik özellikleri, tanısı, tanı yaşı, transfüzyona başlama yaşı, yılda 
aldıkları transfüzyon sayısı ve ünitesi bilgileri elde edildi. Gelişen komplikasyonlar, HBsAg, anti-
HBs, anti-HCV, anti-HIV tetkik sonuçları kaydedildi. Bulgular. Çalışmaya 46 hasta alındı. Yaş 
ortalamaları 18.4±10.9 yıldı. beta-talasemi major hastaları tanı yaşı, transfüzyona başlama yaşı, 
yılda aldıkları transfüzyon sayısı ve ünitesi sayısı açısından orak hücreli anemi ve talasemi 
intermedia hastalarından farklıydı. Kırk dört hastada en az bir komplikasyon gelişmişti. Hastaların 
2’sinde HBsAg, 2’sinde anti HCV pozitifliği saptandı. HBsAg pozitif olan hastaların yıllık 
transfüzyon ünitesi ortalaması HBsAg negatif olanlara göre yüksekti. Karaciğer komplikasyonları 
ilk 25 yaşta daha sık görülürken, endokrin komplikasyonlar 0-15 yaşta hiç görülmedi. Hastaların 
cinsiyetleri ile görülen komplikasyonlar arasında ilişki saptanmadı. Sonuçlar. Talasemi major 
hastalarında, orak hücreli anemi ve talasemi intermedia hastalarına göre demir birikimi nedeniyle 
gelişen karaciğer, kalp ve endokrin komplikasyonlar daha sık görülmektedir. Hastalığın mortalite 
ve morbiditesini azaltmak bakımından erken dönemde komplikasyonların varlığını belirlemek, 
düzenli olarak izlemlerini yapmak gerekmektedir. 
Anahtar sözcükler: Beta-talasemi major, orak hücreli anemi, kan transfüzyonu 
 
Abstract 
Aim. To determine the frequency of complications and possible risk factors observed in patients 
with hemoglobinopaties in Mersin State Hospital. Methods. The data on socio-demographic 
properties, diagnoses, age of diagnosis and first transfusion, the duration of transfusion and 
amount of transfusion per year were obtained from patients’ files. The complications, HbsAg, anti-
HBs, anti-HCV, anti-HIV results were recorded. Results. Forty six patients were enclosed study. 
The average age was 18.4±10.9 years. The data from beta-thalassemia major patients concerning 
age, age of first transfusion, the amount of transfusion and the duration transfusion per year were 
different from patients with sickle cell anemia and thalassemia intermedia. At least one 
complication was observed in 44 patients. HbsAg and anti-HCV positivity were observed in 2 
patients each. HbsAg positive patients needed more transfusion units than patients with negative 
HbsAg. While liver complications were observed during the first 25 years of life, endocrine ones 
were not present in the first 15 years. There is no relationship between sex and complications with 
patients. Conclusions. Thalassemia major patients had more frequent liver, heart and endocrine 
complications associated with iron deposition when compared to sickle cell anemia and 
thalassemia intermedia patients. To minimize mortality and morbidity, early detection of 
complications and regular follow-up of patients are necessary. 
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Giriş 

Orak hücre hastalığı ve talasemilerin içinde bulunduğu hemoglobinopatiler, kalıtsal 
hastalıklar arasında en sık görülenlerdir. Tropik ve subtropik bölgelerde daha yaygın 
olarak görülmektedir. Dünyada tüm talasemili doğumların %95’i Asya, Hindistan ve Orta 
Doğu bölgesinde gerçekleşmektedir. Ancak son 10 yılda demografik değişiklikler, göçler 
nedeniyle talasemi hastalığı başka bölgelerde de sık karşılaşılmaya başlanmış ve global 
bir halk sağlığı sorunu haline gelmiştir. Hemoglobinopatili bebek doğumlarını 
engelleyebilmek için hastalıkların yaygın olarak görüldüğü bazı Akdeniz ülkelerinde 
talasemi kontrol programları geliştirilmiştir [1,2].  

Kalıtsal kan hastalıkları Türkiye için de önemli bir problemdir. Genel populasyonda tala-
semi taşıyıcılığı %2,1’dir [3]. Türkiye’de ‘Kalıtsal Hastalıklarla Mücadele Kanunu’na 
göre devlet, talasemi ve orak hücreli anemi başta olmak üzere bütün kalıtsal kan 
hastalıklarının kontrol altına alınması için mücadele eder. Bu kanun doğrultusunda bazı 
illerde evlilik öncesi kalıtsal kan hastalıkları taraması yapılmaktadır(4). Mersin Kalıtsal 
Kan Hastalıkları Tanı Merkezi 2 Şubat 1999’da kurulmuştur ve kuruluşunun ilk yılında 
başvuranların taramasında; beta-talasemi taşıyıcılığı %2,3, orak hücre taşıyıcılığı %1,3 
olarak saptanmıştır [5].  

İlk 10 yaşta fatal bir hastalık olan beta-talasemi majorda, 1960’ların başında kan 
transfüzyonlarının başlaması ile yaşam beklentisi uzamış ve normal gelişim sağlanmaya 
başlamıştır. Ancak transfüzyona bağlı yan etkilerin sıklığı da artmıştır. Dokularda demir 
birikimi ve kan yoluyla bulaşan enfeksiyon ajanları beta-talasemi hastalarında en önemli 
morbidite ve mortalite nedenleri arasındadır [6]. Dokularda demir birikimine bağlı olarak 
gelişme geriliği, hipogonadizm, insülin bağımlı DM, hipotiroidizm ve hipoparatiroidizm 
gibi önemli endokrin sorunlar oluşturmaktadır [7]. Transfüzyona bağlı viral 
enfeksiyonlardan en önemlileri ise Hepatit B, hepatit C ve HIV’dir. Kan donörlerinde 
Hepatit B, hepatit C ve HIV testlerinin düzenli olarak yapılması, kan yoluyla bulaşan 
enfeksiyonların sıklığını önemli ölçüde azaltmıştır. Ancak kan transfüzyonu enfeksiyonun 
pencere döneminde iken yapılmışsa, alıcılar açısından risk devam eder [8].  

Türkiye’de 1983'te çıkarılan “Kan ve Kan Ürünleri Yönetmeliği”ne göre donörlerden 
alınan tüm kanlarda HBsAg, VDRL ve sıtma parazitinin taranması zorunluluğu 
getirilmiştir [9]. Daha sonra 1985’te anti HIV ve 1996’da anti HCV taranması tüm donör 
kanlarında zorunlu hale getirilmiştir, ve 1997’de sıtma taramadan çıkarılmıştır ve 
günümüzde tüm donör kanlarında HbsAg, anti HCV, anti HIV ve VDRL taraması rutin 
olarak yapılmaktadır [10]. 

Bu çalışma, Mersin Devlet Hastanesi Hemoglobinopati Tanı ve Tedavi Merkezi 
tarafından izlenen hemoglobinopatili hastalarda kronik kan transfüzyonuna bağlı olarak 
gelişen komplikasyonların sıklıklarını ve olası risk faktörlerini belirlemek amacıyla 
yürütüldü.  

Gereç ve Yöntem 

Kayıta dayalı kesitsel tipte olan bu araştırmada çalışma grubu, Mersin Devlet Hastanesi 
(MDH) Hemoglobinopati Tanı ve Tedavi Kliniği tarafından izlenen talasemi ve orak 
hücre anemili hastalardan oluşmaktaydı. Resmi izinler alındıktan sonra 2007 yılı içinde 
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(bir yıllık) 46 hastanın dosya bilgileri incelendi. Hastaların sadece dosyalarında kayıtlı 
olan bilgiler kullanıldı ve hastalara herhangi bir muayene ya da tetkik uygulanmadı.  

Hastaların sosyo-demografik özellikleri yanı sıra hastalıklarına ilişkin olarak tanısı, tanı 
yaşı, transfüzyona başlama yaşı, yılda aldıkları transfüzyon sayısı ve aldıkları kanın ünite 
sayısı bilgileri elde edildi. Hastalarda gelişen komplikasyonlar kayıt edildi. Viral 
enfeksiyonlardan hepatit-B, hepatit-C ve HIV için yapılan, HBsAg, anti HBs, anti HCV 
ve anti HIV tetkik sonuçları kayıt edildi.  

Elde edilen veriler bilgisayar ortamında değerlendirildi. Verilerin özetlenmesinde 
tanımlayıcı istatistiklerden ortalama, standart sapma ve frekans kullanıldı. Sürekli 
değişkenler için normal dağılım değerlendirmesi yapıldı. Veriler normal dağılıma 
uymadığı için nonparametrik testler kullanıldı. İkili grup karşılaştırmalarında Mann-
Whitney-U testi, çoklu grup karşılaştırmalarında Kruskal-Wallis testi kullanıldı. 
Kategorik değişkenlerin karşılaştırmalarında ki-kare testi kullanıldı. Önemlilik düzeyi 
olarak p<0,05 kabul edildi. 

Bulgular 

Çalışmaya 25 erkek (%54,3), 21 kadın (%45,7) olmak üzere 46 hasta alındı. Hastaların 
yaş ortalamaları 18,4±10,9 yıldı (dağılım aralığı 1-48). Çalışmaya alınanların 6’sı 
(%13,0) 6 yaşından küçük, 20’si (%43,5) öğrenci, 11’i (%24,0) işsiz ve 9’u (%19,5) 
çalışıyordu. Hastaların 25’i (%54,3) beta-talasemi major, 11’i (%24,0) orak hücreli 
anemi, 8’i (%17,4) Hb S beta-talasemi, 2’si (%4,3) talasemi intermedia olarak tanı 
almıştı. Hb S beta-talasemi ve talasemi intermedia hastaları “diğer” grubu altında 
birleştirildi. 

Hastaların ortalama tanı yaşları 2,7±4,8 yıl (dağılım aralığı 1-25), transfüzyona başlama 
yaşı 3,2±5,6 yıl idi (dağılım aralığı 1-25). Yılda ortalama 8,4±4,6 kez (dağılım aralığı 1-
18) transfüzyon almışlardı. Yılda aldıkları ortalama kan ünitesi sayısı ise 14,2±8,9 ünite 
idi (dağılım aralığı 1-40). Beta-talasemi majorlu hastaların; tanı yaşı, transfüzyona 
başlama yaşı, yılda aldıkları transfüzyon sayısı ve kan ünitesi sayısı açısından orak 
hücreli anemili hastalardan ve diğer grubundaki hastalardan farklıydı (Tablo 1). 
Tablo 1. Hastaların tanılarına göre transfüzyon alma özellikleri. 

 Beta-talasemi major 
(n=25) 

Orak hücreli anemi  
(n=11) 

Diğer  
(n=10) 

 
P değeri 

Tanı yaşı (yıl) 1,2±0,5 6,0±8,4 2,8±2,6 0,005 
Transfüzyona başlama yaşı (yıl) 1,3±1,0 6,5±9,3 4,0±4,6 0,006 
Transfüzyon sayısı (yılda) 11,4±2,8 3,5±3,3 6,0±3,6 0,000 
Transfüzyon ünitesi (yılda) 19,7±6,7 6,2±6,6 9,5±6,5 0,000 
*Veriler ortalama±standart sapma olarak sunuldu. 

 

Kırk dört hastada (%95,7) en az bir komplikasyon geliştiği saptandı. Hastalarda ortalama 
2,5±1,7 (dağılım aralığı 0-8) komplikasyon görüldü.  

Transfüzyona bağlı viral enfeksiyonlardan olan hepatit B, hepatit C ve HIV seropozitifliği 
incelendiğinde; 46 hastadan 2’sinde HBsAg pozitifliği (%4,3), 2’sinde anti HCV 
pozitifliği (%4,3) saptandı. Hiçbir hastada anti HIV pozitifliği yoktu. HBsAg ve anti 
HCV birlikte pozitifliği yoktu. Yirmi yedi hastada (%58,7) antiHBs pozitifti. HBsAg 
pozitif olan hastaların ikisi de erkek ve beta-talasemi major hastası ve biri 15 yaşında, 
diğeri 24 yaşında idi. Anti HCV pozitif olan hastaların ikisi de kadın, 1 hasta beta-
talasemi major hastası ve 24 yaşında, diğeri orak hücreli anemi hastası ve 21 yaşında idi.  

HBsAg negatif ve pozitif hastaların yaş ortalamaları, transfüzyona başlama yaşları ve 
yıllık transfüzyon sayıları farklı değildi. Ancak, HBsAg pozitif olan hastalarda yıllık 
transfüzyon ünitesi ortalaması HBsAg negatif olan hastalara göre yüksek olarak gözlendi. 
Anti HCV pozitif ve negatif hastalarda ise yaş, transfüzyona başlama yaşı, yıllık trans-
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füzyon sayısı ve yıllık transfüzyon ünitesi ortalamaları farklı değildi (Tablo 2).  
Tablo 2. Hepatit B ve Hepatit C seropozitifliklerinin seçilmiş klinik özelliklerine göre 
dağılımı. 

 HBsAg (+) 
(n=2) 

HBsAg (-) 
(n=44) 

Anti-HCV (+) 
(n=2) 

Anti-HCV(-) 
(n=44) 

Yaş 19.5±6.3 18.3±11.1 22.5±2.1 18.2±11.1 
Transfüzyona başlama 
yaşı 

 
1.0±0.0 

 
3.2±5.5 

 
1.0±0.0 

 
3.2±5.5 

Transfüzyon sayısı/yıl 15.0±4.2 8.0±4.5 9.0±4.2 8.3±4.7 
Transfüzyon ünitesi/yıl  

32.0±11.3 
 
13.4±8.1 

 
18.0±8.4 

 
14.1±9.0 

Veriler ortalama±standart sapma olarak sunuldu. 
 

13 hastada (%28,2) bakteriyel enfeksiyon belirlendi. Görülen enfeksiyonlar sırasıyla; 
idrar yolu enfeksiyonu (5 kişi), tonsillit (2 kişi), otit (2 kişi), bronşit (2 kişi), pnömoni (1 
kişi) ve diş enfeksiyonudur (1 kişi). On altı hastaya (%34,8) splenektomi yapılmıştı. 
Splenektomi ile bakteriyel enfeksiyon gelişme sıklığı arasında ilişki saptanmadı. 

Hastalarda görülen diğer sorunlar; 41 hastada (%89,1) karaciğer sorunları (16 kişide 
hepatosplenomegali, 21 kişide hepatomegali, 16 kişide splenektomi, 2 kişide hepatik 
fibroz, 1 kişide ise hepatosteatoz), 21 hastada (%45,6) kalp sorunları(17 kişide üfürüm, 2 
kişide aritmi, 1 kişide mitral yetmezliği, 1 kişide çarpıntı), 5 hastada (%10,8) endokrin 
komplikasyonlar (1 kişide osteopeni, 1 kişide hipogonadizm, 1 kişide diyabet ve 
hipogonadizm, 1 kişide osteoporoz ve hipogonadizm, 1 kişide diyabet, büyüme geriliği ve 
osteopeni), 3 hastada aseptik nekroz, 2 hastada kolelitiazis, 4 hastada hemosiderozis, 1 
hastada işitme kaybı ve 1 hastada psikososyal sorunlar belirlendi. 

Hastalar 0-15, 16-25 ve 26 ve üstü olmak üzere üç yaş grubuna ayrıldı. Karaciğer 
komplikasyonları 0-25 yaş grubunda 26 yaş ve üstüne göre daha sık görülürken 
(p=0,011), endokrin komplikasyonlar en fazla 16-25 yaşta görülmekte idi (p=0,012). 
Hastaların cinsiyetleri ile görülen komplikasyonlar arasında ilişki saptanmadı. 

Hastaların 26’sı (%56,5) şelasyon tedavisi alıyordu. Beta-talasemi major hastalarının 24’ü 
(%96), Hb S beta-talasemi hastalarının 1’i (%12,5), talasemi intermedia hastalarının 1’i 
(%50) şelasyon tedavisi alıyordu. Orak hücreli anemili hastalarda şelasyon tedavisi alan 
yoktu. Şelasyon tedavisi alan hastalarda kalp komplikasyonları (p=0,014) ve karaciğer 
komplikasyonları (p=0,026) almayanlara göre daha sık gözlenirken, endokrin 
komplikasyonlar, bakteriyel enfeksiyon ve diğer komplikasyonlar bakımından fark 
gözlenmedi. 

Tartışma 

Talasemi majorlu hastalar ciddi anemileri ve inefektif eritropoezis nedeniyle doğumdan 
sonra ilk birkaç ay içerisinde transfüzyona başlarken, orak hücreli anemi hastalarında 
daha ileri yaşlarda başlamaktadır. Fung ve ark.nın [11] yaptığı çalışmada; talasemi 
hastaları 4 yaşında, orak hücreli anemililer 13 yaşında transfüzyona başlamıştır. 
Çalışmamızda transfüzyona başlama yaşı beta-talasemi majorlu hastalarda 1,3 yaşında, 
orak hücreli anemili hastalarda 6,5 yaşında, diğer grubundaki hastalarda 4 yaşında idi. 
Beta-talasemi majorlu hastaların tanısı ve transfüzyona başlanması daha erken yaşta 
olmuştu. Beta-talasemi majorlu hastaların yılda aldıkları transfüzyon sayısı ve ünitesi de 
orak hücreli anemili ve diğer grubundaki hastalardan daha fazla idi.  

Transfüzyona bağlı viral enfeksiyonların görülme olasılığı, enfekte olan kan ünitesine 
maruziyet, donör populasyonundaki taşıyıcı prevalansı ve transfüze edilen kan ünite 
sayısı ile ilişkilidir [12]. Ülkemizin değişik bölgelerinde yapılan donör çalışmalarında; 
HbsAg pozitifliği %2,5-4,2, anti-HCV pozitifliği %0,2-5,2, anti-HIV pozitifliği %0,0 
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olarak bildirilmektedir [13-17]. Çalışmamızda, donör populasyonundaki taşıyıcı 
prevalansı ile benzer şekilde HBsAg pozitifliği %4,3 (2/46), anti HCV pozitifliği %4,3 
(2/46) , anti HIV pozitifliği %0,0 olarak belirlendi.  

Çeşitli ülkelerde yapılan çalışmalarda, sık transfüzyon alan hastalarda HBsAg pozitifliği 
%0,5-%5,7, anti-HCV pozitifliği %15,7-63,8, anti HIV pozitifliği %0,0-2,0 olarak 
bildirilmiştir. Bu çalışmalarda HBsAg pozitifliği ile transfüze edilen ünite sayısı arasında, 
anti HCV pozitifliği ile kan transfüzyon sıklığı, tanının konduğu yaş ve hastanın yaşı 
arasında ilişki saptanmıştır [18-24].  

Türkiye’de Kebudi ve ark. [25] ile Özkılıç ve ark.nın [26] yaptıkları iki çalışmada, hasta 
başına transfüzyon sayısı ile hepatit B ve hepatit C enfeksiyonu pozitifliği arasında ilişki 
bulunmamıştır. Çalışmamızda HBsAg pozitif olan hastalar Beta-talasemi majorlu 
hastalardı ve yıllık transfüzyon ünitesi ortalaması HBsAg negatif olan hastalara göre 
yüksekti. Anti HCV pozitifliği bakımından bu ilişki gözlenmedi. HBsAg ve anti HCV 
pozitifliği ile hastaların yaşı, transfüzyona başlama yaşları ve yılda aldıkları ortalama 
transfüzyon sayısı ilişkili değildi. Hasta sayısının az olması literatürde gösterilen 
ilişkilerin görülememesine neden olmuş olabilir.  

Wang ve ark.nın [27] yaptığı çalışmada; transfüzyona bağımlı talasemi majorlu 
hastalardaki ciddi bakteriyel enfeksiyonda splenektominin önemli bir predispozan faktör 
olduğu ve splenektomi ve DM öyküsü olanlarda enfeksiyonlar açısından dikkatli olmak 
gerektiği belirtilmektedir. Bizim çalışmamızda hastalara splenektomi uygulanması ile 
bakteriyel enfeksiyon gelişme sıklığı arasında ilişki saptanmadı.  

Cunningham ve ark.nın [23] çalışmasında; hastaların %10’unda siroz belirlenmiş, siroz 
prevalansının yaşla beraber arttığı belirtilmiştir. Çalışmamızda ise 41 hastada (%89,1) 
hepato/splenomegali, hepatik fibroz, hepatosteatoz gibi karaciğer sorunları gözlendi. 
Hepatik fibroz gelişen 2 hastadan birisinde anti HCV pozitifti. Hiçbir hastada siroz 
belirlenmedi. Karaciğer sorunları ilk 25 yaşta, 26 yaş ve üstüne göre daha sıktı. Bunun 
nedeni, karaciğer sorunlarının daha az olarak görüldüğü orak hücreli anemili hastaların 
yarısından fazlasının 26 yaş ve üzerinde olmasından kaynaklanıyor olabilir. 

Borgna-Pignatti ve ark.nın [28] çalışmasında; kalp komplikasyonları içerisinde kalp 
yetmezliği %7, aritmi %6 sıklıkla görülmektedir. Kalp hastalıkları erkeklerde kadınlardan 
daha fazladır. Cunningham ve ark.nın çalışmasında; kalp hastalığı sıklığı %10’dur ve 25 
yaş ve üstünde kalp hastalıkları diğer yaş gruplarına göre daha sık görülmektedir [23]. 
Çalışmamızda 21 hastada (%45,6) kalp sorunları belirlendi ancak cinsiyet ve yaş grupları 
arasında kalp komplikasyonu görülme sıklığı farklılık göstermemekte idi. 

Cunningham ve ark.nın [23] çalışmasında; endokrinopatiler 25 yaş ve üzerinde 16-24 yaş 
grubuna göre iki katı sıklığındadır. On beş yaş altındaki hastalarda endokrinopati 
görülmemiş ve cinsiyet ile endokrinopati arasında ilişki saptanmamıştır. Shamshirsaz ve 
ark. [29] hastaların %10’unda, Aydınok ve ark. [30] ise hastaların %59,5’inde birden 
fazla endokrin komplikasyon olduğunu belirtmiştir. Çalışmamızda endokrin 
komplikasyon beş olguda (%10,8) gözlendi. Bu hastaların hepsi de beta-talasemi major 
hastası idi. Üç olguda (%6,5) birden fazla endokrin komplikasyon görüldü. Cunningham 
ve ark.nın [23] çalışmasına benzer şekilde bizim çalışmamızda da ilk 15 yaşta endokrin 
komplikasyon görülmedi. Ancak bizim çalışmamızda farklı olarak 16-25 yaş grubu 
hastalarda 26 yaş ve üstüne göre endokrin komplikasyonlar daha sıktı. Cinsiyet ile 
endokrin komplikasyonlar arasında ise ilişki saptanmadı.  

Çalışmamızda beta-talasemi major hastalarının %96’sı şelasyon tedavisi alıyordu. Orak 
hücreli anemili hastalarda şelasyon tedavisi alan yoktu. Şelasyon tedavisi alan hastalarda 
kalp ve karaciğer komplikasyonları, almayanlara göre daha sık gözlenirken, endokrin 
komplikasyonlar, bakteriyel enfeksiyon ve diğer komplikasyonlar bakımından fark 
gözlenmedi. 

Sonuç olarak; ülkemiz için önemli bir sorun olan kalıtsal kan hastalıklarının önlenmesi 
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için temel konu hasta çocukların doğmasının engellenmesidir. Çünkü hastalığa ve 
tedavilerine bağlı olarak gelişecek komplikasyonlar, hasta için önemli morbidite ve 
mortalite nedeni, aileleri ve ülke için yüksek maliyet demektir. Kalıtsal kan hastalıkları, 
hastalığa bağlı komplikasyonların sık geliştiği hastalıklardır. Çalışmamızda 46 hastanın 
44’ünde bir komplikasyon saptandı. Talasemi major hastaları ciddi anemileri nedeniyle 
orak hücreli anemi hastaları ve talaseminin hafif formlarından daha fazla sayıda ve daha 
sık kan transfüzyonuna ihtiyaç duymaktadır. Buna bağlı olarak, bu hastalar transfüzyona 
bağlı gelişen enfeksiyon, karaciğer, kalp ve endokrin komplikasyonlar bakımından daha 
fazla risk altındadırlar. Bu hastaların takiplerinin daha sık yapılması gerekir.  
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