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Bilim Odiilii

Prof. Dr. Ayten Arcasoy

“Turkiye’de ta -
lasemi ve
anormal he -
moglobin sikl -
gmnin belirlen -
mesi, Geop -
hagia’da (top -
rak ve Kil ye -
me aliskanlgi) anemi meka -
nizmasi, talasemialarin mo -
lekdler yapisinin anlasiimasi,
kalsitoninin talasemili hasta -
lardaki osteoporoza ve ¢in -
ko eksikliginin hemoglobino -
patili hastalarin fiziksel gelisi -
mine etkileri konularindaki
uluslararasi diizeyde Gstin
nitelikli calismalarr” nedeniyle
kendisine Bilim Odlilii veril -
mistir.

1928 yilinda Isparta’da dogan Dr.
Arcasoy, AU Tip Fakultesi’nden 1953
yllinda mezun olmus, ayni Universitede
1956 yilinda Cocuk Saglgdi ve Hasta-
liklari Uzmanlik derecesini almistir. Dr.
Arcasoy 1968 yilinda dogentlige, 1973
yllinda profesorltge yukselmistir.

Prof. Dr. Arcasoy AU Tip Fakultesi
Gocuk Saghg ve Hastaliklari Anabilim
Dal’ndaki goérevinden 1995 vyilinda
emekliye ayriimistir.

“Internetional Society of Hemato-
logy” ve “ISTER Association” adli bi-
limsel kuruluslarin Gyesi olan Prof. Dr.
Arcasoy 1989 yilinda Turk Hematolo-
ji Dernegi Arastirma Oduli'nd kazan-
migtir.

Prof. Dr. Ayten Arcasoy’un Ulusla-
rarasl Science Citation Index’ce tara-
nan hakemli dergilerde ¢cikmis 68 ya-
yini vardir ve bu yayinlara 580 atif ya-
pimistir.

4

Akdeniz

Anemaisi

Akdeniz anemisi (Talasemi), diinyanin bircok Ulkesinde gorilen
kalitsal bir kan hastaligidir. Akdenizi de icine alan bir kusak bo -
yunca ltalya, Yunanistan, Ispanya, Kibris, Tirkiye’nin giiney ve
bati kiyilarinda ve uzakdogu Ulkelerinde siklikla gérdltr. Akde -
niz anemisinin iki sekli vardir: Akdeniz anemisi tasiyiciligi
(Talasemi minor) ve Akdeniz anemisi hastaligi (Talasemi major).
Taglyicilar hasta geni tasimalarina karsin timdayle sagliklidirlar.
Taslyici olduklar ancak kan testiyle meydana cikarilir. Anne ve
baba tagsiyiciysa cocuklarina gecirdikleri hatali genle Akdeniz
anemisi hastaligina neden olabilirler. Akdeniz anemisi hastaligi
erken cocukluk déneminde baslayan, kan aktarimi gerektiren

agdir bir klinik tablodur.

SISTANLIGIMIN  ilk

yillarinda, Akdeniz ane-

misi nedeniyle izledigi-

miz ¢ocuklarin mutsuz ve

bezgin bakiglarini, bu ka-
litsal hastaliktan kendilerini sorumlu
tutan anne ve babalarin iizgiin bakisla-
rin1 hi¢ unutamadim. Bugiin, tedavi-
deki ilerlemeler sonucu, modern ve
diizenli tedavi olanagina sahip olanlar
daha saglikli ve yasitlarina yakin bir
bi¢imde yasamlarini siirdiirebilirler.
Tipta ¢ok gegerli bir kural vardir. Has-
taliktan koruma, hastayi tedavi etmek-
ten daha kolaydir. Akdeniz anemisini
tedavi etmek cok zor, fakat tastyicilar
meydana ¢ikararak hasta ¢ocuk dogu-
munu 6nlemek daha kolaydir.

1960’11 yillarda Tiirkiye’de Akde-
niz anemisi tastyict sikligi hakkinda
hi¢bir bilgimiz yoktu. 1958 yilinda
Prof. Dr. Muzaffer Aksoy hocamiz
Tiirkiye’de Akdeniz anemisiyle ilgili
ilk calismalara baglamistir, ancak bun-
lar hastalifin iilkemizde hangi oranda
oldugunu gosteren caligmalar degildi.

Kalitsal hastaliklarin bazilarinda,
ki Akdeniz anemisi de bu gruptandir,
hatali geni tastyanlari, yani tagiyicilar
saptamak miimkiindiir. Boylece, aile-
ler heniiz ¢ocuk sahibi olmadan uyari-
lir ve ac1 bir siirprizle karsilasmalar
onlenebilir.

Hastaligin sik goriildiigii [talya,
Yunanistan ve Kibris’ta gencgler bi-
lingli olarak, evlenmeden 6nce gerek-
li testleri yapurdiklarindan, hastalik
biiyiik ol¢iide onlenmis ve hasta ¢o-
cuk dogumu cok azalmis, hatta sifira
inmistir.

Biz de oncelikle tasiyict oranini
saptamakla c¢alismalarimiza basladik.
Tiirkiye’nin her bolgesinden gelen
up ogrencileri ve askerlerden aldigi-
miz kan 6rnekleriyle laboratuvarimiza
bu amagla yine Tiirkiye’nin bir ¢ok
yoresinden gonderilen kan érnekleri-
ni inceledik. Tiirkiye genelinde Ak-
deniz anemisi tastyict orant %2,2 ol-
makla birlikte bazi bolgelerde érne-
gin Trakya, Antalya, Icel ve Antal-
ya’da % 10’lara kadar yiikselmektey-
di. Dogu Anadolu ve Karadeniz bol-
gelerinde bu oran % 1‘in altinda bu-
lundu.

Nasil Bir Hastalik?

Akdeniz anemisi alyuvarlarda bu-
lunan hemoglobin molekiiliiniin ka-
litsal bir hastaligidir. Hemoglobin
molekiiliinde, globin zincirlerinden
bir ya da birkaginin sentez hizinda
azalma ya da tiim yokluk s6z konusu-
dur. Tiirkiye’de en ¢ok goriilen, beta
zincirlerinin sentez hizindaki azalma-
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Normal alyuvarlarin istk mikroskobunda

Eger ebeveynlerden biri Akdeniz anemisi tasiyicisi, dlgerl taglylc: degllse cocuklar %50 olasilikla
tastyici olur. Cocuklarin hic biri talasemi major (agir anemi gésteren sekli) olmaz (solda). Eger
her iki ebeveyn Akdeniz anemisi tasiyicisi ise her gebelikte %25 olasilikla normal, %50 olasilikla
Akdeniz anemisi tasiyicisi ve %25 olasilikla talasemi majorlu cocuk dogabilir. (sagda) Her hamile -

likte bu oran gecerlidir ve st liste iki kardes hasta olabilir.

ya bagli olan beta talasemidir. Beta
zincirleriyle birlesmesi gereken alfa
zincirleri, kararli tetramer olusturma-
diklarindan, kemik iliginde, alyuvar-
larin heniiz olgunlagsmamis erken do-
nemlerinde, hiicre i¢inde coker ve
kirmiz1 kiirelerin parcalanmasina yol
agarlarlar. Bunun sonucuysa kansiz-
liktir. Akdeniz anemisinde, alyuvarlar
hemoglobin sentezi azaldig1 i¢in igle-
ri bog goriiliir. Tanida bu goriiniim ilk
basamak testi olarak énemlidir. Bozu-
lan dengeyi diizeltmek i¢in 6ncelikle
kemik iligi normalin 10-15 katina ka-
dar varabilen sayida kan hiicreleri ya-

Akdeniz anemisi tasiyiciligi nedir?

Akdeniz anemisi tastyicilarinin cogu bu has-
taldr tagidiklanini bilmezler; ancak Akdeniz ane-
mili bir cocuga sahip olduklarinda ya da 6zel
kan testini yaptirdiklarinda égrenirler. Akdeniz
anemisi taglyicilarinda alyuvarlar daha kiguktur
ve icleri daha bos gorUllr. Taslyicilarda hemog-
lobin  molekulinin kigtk fraksiyonu, HbA2
konsantrasyonu normal kisilere gére daha yUk-
sek dizeydedir.

Akdeniz anemisi taslyiciigl, anne, babadan
cocuklarina gegebilir, kalitsaldir ve yasam boyu
surer.

Akdeniz anemisi taslyiciysaniz bunun
sonuclari ne olabilir?

Akdeniz anemisi taglyicisi oldugunuzu bil-
meniz ¢ok dénemlidir. CUnkd, anne ve babanin
her ikisi de taglyiclysa, agir bir kan hastaligi olan
Akdeniz anemili cocuk sahibi olabilirsiniz.

Akdeniz anemisi tasiyicisi oldugunuzu
nasil anlarsiniz?

Ozel bir kan testi yaptrmaniz gereklidir.
Doktorlar alyuvarlarinizin gapini ve hemoglobin
A2 dizeyinizi 6lcerek karar vereceklerdir. Kan
testi yapiimadan tasiyicinin meydana c¢ikmasi
olanaksizdrr.

pimina baglar. Fakat etkili olamaz.
Hemoglobindeki genetik sorun hila
siirdiigii icin bu hiicreler de erkenden
yikilir. Karaciger ve dalak gibi kan ya-
pan diger organlarda da yeniden kan
yapimi baslar. Kemik iliginin ¢ok ¢a-
lismas1 ve genislemesi sonucu ozel-
likle yiiz kemiklerinde degisiklikler
olur ve yiiziin goriiniimii bozulur. Al-
yuvarlarin parcalanmasi ile agia ¢i-
kan demire ek olarak tedavi amaciyla
yapilan kan aktarimlart sonucu, vii-
cutta demir birikir. Ayrica yeni eritro-
sitler i¢in demirin emilimi de artmak-
tadir. Biitiin bu saydigimiz nedenler-

Akdeniz anemisi tasiyicisi hasta midir?

Hayir. Herhangi bir tibbi tedaviye ihtiyag
gostermez.

Akdeniz anemisi taslyicisi diger hastalik-
lara daha gok mu yakalanir?

Hayir

Herhangi bir tedavi Akdeniz anemisi ta-
styiciligini degistirebilir mi?

Hayir.

Akdeniz anemisi tasiyiciligi, Akdeniz
anemisi hastaligina dénisebilir mi?

Hayir.

Akdeniz anemisi taslyicisi oldugunuzu
bilmeniz nigin 6nemlidir?

Eger Akdeniz anemisi taslyicislysaniz hafif
derecede kansiziginiz olabilir. Bu kansizlik ha-
tali olarak diger kansizlik nedenleriyle, ézellikle
demir eksikligi kansiziglyla kanstirabilir ve tagi-
yiclya demir eksikligi sanilarak demir tedavisi
uygulanir. Halbuki tastyicilarda demir yiksek ol-
abilir ve ayrica demir verimesi zararl etki yapa-
bilir.

Bu kalitsal hastalikta anne ve baba tasiyi-
clysa, her gebelikte %25 olasilikla normal, %
50 tasiyict ve % 25 oraninda da hasta gocuk
dogabilir.

Ocak 1999

gériiniimu. (Gstte) Akdeniz anemili bir has -
tanin alyuvarlari. Hastanin alyuvarlarinda
hemoglobin dagiimi diizensiz, icleri bos
géziikiiyor.

le biriken demir, kalp kasi, karaciger,
pankreas gibi ¢ok onemli organlara
coker ve bu yeni sorunlar hastalik
tablosunu daha da agirlastirir.

Belirtiler

Akdeniz anemisinde ¢ocuk dog-
dugunda normaldir. 5-6 aydan sonra
kansizlik belirtileri ortaya ¢ikar. Bu
aylardaki ¢ocuklarda kansizlik en ¢ok
demir eksikliginden kaynaklandigi
icin, ilk akla gelen demir eksikligi
anemisidir ve hatali olarak demir te-
davisi yapilir. Akdeniz anemisi boyle
bir tedaviyle diizeltilemeyeceginden,
belirtiler agirlasarak siirer. Karin bii-
yiir; ¢iinkii dalak ve karaciger biiyii-
mektedir. Cocugun istahi yoktur, ge-
lismesi yavaglamistir. Daha sonra is-
kelet sisteminde de degisiklik olur.
Burun kokii ¢oker, elmacik kemikleri
daha belirgin hale gelir. Eger, heniiz
bu bulgular ortaya ¢ikmadan, dogru
tan1 konur ve erkenden uygun tedavi-
ye baslanirsa, organ biiyiimesi olmaz,
yiiz goriiniimii degismez ve gelisme
de normale yakin olur.

Tiirkiye’nin  bazi bélgelerinde
Akdeniz anemisi tagiyici oraninin ¢ok
yiiksek olduguna daha once degin-
mistik. Heniiz incelenmeyen bolge-
lerimizin sayist da az degildir. Yakin
zamana Kkadar incelenmeyen bolge-
lerden biri de Mugla ve civariydi.
Ekibimizle Mugla’ya gittigimizde dii-
zenledigimiz toplantlar ¢ok ilgi ¢ekti.
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O tarihten sonra ¢ocuklarini evlendir-
mek isteyen ailelerin tagiyici testi i¢in
saglik kurumlarina bagvurduklarini
isitmek bizi ¢cok mutlu etti. Bu istek-
ler artinca Saglhik Bakanligi’na durum
bildirildi ve risk bélgeleri oldugu sap-
tanan dort ilimizde talasemi tani ve
tedavi merkezi kuruldu. Antalya,
Icel, Antakya ve Mugla’da calismalar
baslad1. Ayrica, Saglik Bakanligi kana-
liyla yore belediyelerine genelgeler
gonderilerek, evlenmek iizere bagvu-
ran genglerde test yapilmast zorunlu
hale getirildi. Akdeniz anemisinin ko-
ruyucu saghik hizmetleri kapsamina
alinmasi i¢in Biiyiik Millet Meclisine
sunulan kanun teklifi de 1994 yilinda
kabul edildi. Ancak heniiz yonetme-
lik hazirlanamad.

Universitelerimize bagh tip fakiil-
telerinin ilgili béliimlerinde Akdeniz
anemili hastalar izlenmekte ve tedavi
edilmektedir.

Tedavi

Akdeniz anemisi, kan aktarimina
bagimli bir hastaliktir. T'edavinin esa-
st 3-4 haftada bir yapilan konsantre al-
yuvar aktarimi ve diizenli demir bag-
layicr ilaglarin kullanilmasidir. Ancak
birinci on yildan sonra ortaya cikan
komplikasyonlarin 6nlenmesi ve te-
davisi, cesitli uzmanlik dallarindan
olusan ekip ¢alismasini zorunlu hale
getirmektedir. Ideal bir tedavi icin
olaya ¢ok yonlii yaklagim gerckmek-
tedir.

1- Medikal tedavi: Ekipte, ¢ocuk
hematologu ve kardiyolog, endokri-
nolog, ortodentist ve bu konuda de-
neyimli hemsireler bulunmalidir.

2- Biyolojik yaklagim: Genetik da-
nigma, dogum 6ncesi tani.

3- Psiko-sosyal yaklasim: Psiko-
log, sosyal hizmet uzmani ve sinif 6g-
retmenleri bu ekipte bulun-
malidir.

Akdeniz anemisi tedavisin-
de son yillarda ii¢ yonde biiyiik
gelismeler goriilmektedir.

Yeni Ilaglar: Akdeniz ane-
misinde, hiicre i¢inde acikta
kalan ve alyuvarlarin pargalan-
masina yol agan alfa zincirleri-
nin baglanacag bagka bir zin-
cir de gamma zincirleridir. Ba-
z1 ilaglarin gamma zincir yapi-
mint artirdifi gosterilmistir.

Akdeniz anemisinde de gamma zincir
yapimini artiran ilaglar kullanilmaya
baslanmis ve oldukga yararli sonuglar
alinmistir.

Kemik iligi degistirilmesi: Eger
hastanin yasi kiigiikse, karacigeri bo-
zulmamigsa ve ¢ok uygun bir verici
varsa (ikizi ya da kardesi) bu tedavi
sekli ¢cok bagarili olmaktadir. Ancak
bu sansa sahip hasta sayisi ¢cok azdir.
Tiirkiye’de ¢ok az sayida hastaya bu
tedavi sekli uygulanabilmistir.

Gen Tedavisi: Heniiz ¢aligmalar
deneysel diizeydedir.

Turkiye’de Coziim
Onerileri

Tiirkiye’de talasemi sorunu 3 ana
baslik altinda toplanabilir:

I. Hastalarin durumu: Bir Ak-
deniz iilkesi olan Tiirkiye’nin baz
bolgelerinde talasemi tasiyicilarinin
orant % 10’a ¢ikugi halde, bu konu bir
halk saglig1 problemi olarak yeterince
ele alinmamistr. Hastalar ve hekim-
ler birgok sorunla kargilamakta ve ¢cok
defa da tedavi bu yiizden yeterince
bagarili olmamaktadir. Hastalarin te-
davilerinde Kkarsilasilan baglica giic-
likler:

a- Eger hasta bir saghk kurumu
destegine sahip degilse, ailelerin bu
masrafli tedaviyi kendi olanaklariyla
kargilamalari ¢ok zordur.

b- Cogu yoremizde hastanin bu-
lundugu bolgede ya kan bankasi yok-
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tur ya da konsantre eritrosit siispansi-
yonu yapilamamaktadir. Demir bagla-
yict ilag uygulamasiysa higbir zaman
istenilen diizeye ¢citkmamustir.

II- Insidans ¢alismalar1 ve do-
gum Oncesi tani: Tirkiye'de ger-
¢ek anlamda saghiklh kisilerde ya-
pilan siklik ¢alismalar: yeterli sayi-
ya ulagamamustir. Gergeklestirilen
sinirli ¢aligmalara gore Akdeniz
anemisi tastyic1 sikhigimin Giiney
ve Bati Anadolu ile Trakya bolge-
lerinde daha fazla oldugu goriil-
mektedir.

Tiirkiye’de 4 merkezde molekii-
ler diizeyde calismalar yapilmakta ve
dogum oncesi tani konabilmektedir.
Bu birimler gelistirilerek Tiirkiye’nin
ihtiyacimi karsilayacak diizeye getiri-
lebilir.

II1- Egitim: Akdeniz anemisi der-
nekleri, iniversitelerin ilgili boliimle-
ri ve bazi sosyal kuruluslar halki bi-
linglendirmek i¢in ¢aligmalarini siir-
diirmektedirler. Ancak, Akdeniz ane-
mili ¢ocuklarin ailelerinin bile hasta-
lik hakkinda yeterli bilgiye sahip ol-
madiklari, yaptigimiz anketlerden an-
lagilmaketadir.

Bir¢ok bilim dalinda oldugu gibi
tup dalinda da arastirmalar, uyum
icinde calisan, farkli 6zelliklere sahip
fakat birbirini tamamlayan iiyelerin
olusturdugu ekiplerce gergeklestiri-
lir. Ayrica her ekipte calismayi basla-
tict bir giiciin, bir kiviletmin bulun-
masi1 gerekir. Arastirma grubumuzda
da teknisyeninden aragtirma gorevlisi
ve 6gretim iiyelerine kadar, arkadas-
larimin tiimiiniin aragtirmalara katki-
lart ¢ok biiyiiktiir. Bu nedenle, énce-
likle A.U. Tip Fakiiltesi Hematoloji
Boliimii’'ndeki ¢alisma arkadaglarima
tesekkiir etmek isterim. Ayrica ken-
dilerinden ¢ok sey 6grendigim hoca-
larim Prof. Dr. B. Demirag, Prof.
Malpres ve Prof. V. Minnich’e
minnetlerimi sunarim.

Son olarak bir hususu vurgula-
mak istiyorum bugiine degin
gergeklestirdigimiz tiim aras-
urmalarimiz Tiirkiye’de bize
saglanan olanaklarla yapilmis-
ur. Arastirmaya goniil vermis
genglerin yilmadan ve azimle
yollarina devam etmeleri en
biiyiik dilegimdir.
Ayten Arcasoy
Prof. Dr, A.U. Tip Fak., Gocuk Hematoloji Bilim dal
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