
Talasemi dünyada en sık rastlanan tek gen hastalıklarından biridir. Epidemiyolo-
jik olarak Akdeniz, Kuzey Afrika, Güney Asya’da yaygın görülse de günümüzde 
göçler sonucunda sıklığı değişkendir.1 Alfa ve nonalfa globin zincirlerinin ara-

sındaki dengesizlik derecesine göre hastalık ciddiyeti değişkenlik gösterir. Transfüzyon 
bağımlı talasemi ve transfüzyon bağımlı olmayan talasemi şeklinde iki klinik fenotipe 
ayrılır.2,3 Transfüzyon bağımlı talasemi hastaları tedavisiz bırakılırsa; büyüme-gelişme 
geriliği, hepatosplenomegali, hiperbilirubinemi, safra taşı, kas yapısında zayıflık ve 
bacak ülserleri gelişir. Kemik iliği genişlemesine bağlı, hastaya karakteristik görünü-
münü veren kemik değişiklikleri meydana gelir. Anemi, enfeksiyon ve bunlara bağlı ge-
lişen kalp yetmezliği ile de yaşamın ilk yıllarında ölüm gerçekleşir.3 Bu hastalarda 
standart tedavi; hayat boyu transfüzyon ve demir şelasyonudur. Transfüzyon öncesi he-
moglobin (Hb) seviyesi 9,5-10 g/dL arasında tutularak, splenomegali ve kemik değişik-
liklerinin gelişmesi önlenebilir. Transfüzyon bağımlı olmayan talasemi hastaları ise 
yaşamları için düzenli eritrosit transfüzyonuna ihtiyaç duymazlar, ancak Hb seviyesinin 
7-10 g/dL arasında değişkenlik göstermesi nedeni ile aralıklı transfüzyon ihtiyacı olabi-
lir. Kemik iliğinde eritropoezde artış mevcuttur ve intestinal demir emiliminde artış göz-
lenir.2,3 Demir yükü mevcut olan hastalarda plazmada non-hem demirinde artış 
gerçekleşir, kan dolaşımında reaktif radikaller oluşur ve oksidatif ürünler artar. Sonuçta, 
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parankimal hücre hasarı gelişerek organ toksisiteleri mey-
dana gelir.4 Demir toksisitesinden korunmak için şelasyan 
tedavisi gerekir. Şelatörler hem serbest demiri bağlayarak 
hem de organlarda biriken demirin atılmasını sağlayarak 
etki gösterirler.  

Günümüzde kan transfüzyonuna ve demir şelatörle-
rine ulaşmak mümkün olmasına rağmen hastalığın kendi-
sine, tekrarlayan transfüzyonlara ve yetersiz şelasyona 
bağlı komplikasyonlar gelişmekte, gelişmiş ülkelerde bile 
hastaların yarısına yakınında ciddi morbidite ve mortalite 
gözlenmektedir.5 

 TALASEMİ HASTALARINDA KOMPLİKASYON 
GELİŞİMİNDE PATOFİZYOLOJİ 

Hastalarda alfa-beta globin zincirlerindeki dengesizliğe 
bağlı başlangıçta ortak patolojik yolak ile hastalık gelişir. 
Kronik anemiye ikincil eritropoetin düzeyi artar, JAK2 
kaskadı üzerinden kemik iliği eritroid seri uyarılır ve kemik 
iliğinde genişleme olur, ancak bu değişikliklere rağmen ye-
terli ve etkili eritrosit üretilemez.1 Transfüzyon bağımlılığı, 
birçok talasemi sendromu arasındaki en önemli klinik fe-
notipik durumdur. Ayrıca başlangıçta transfüzyon bağımlı 
olmayan talasemi olarak tanımlanan bir hastanın transfüz-
yon ihtiyacı değişkenlik göstererek, hasta transfüzyon ba-
ğımlı hâle de gelebilir.6 Hastalığın fenotipik ağırlığına göre 
benzer mekanizma ile klinik bulgular gelişir.  

Βeta talasemide alfa zincir fazlalığı, alfa talasemide 
beta zincir fazlalığı nedeni ile eritrositlerde globin zincir 
birikimi olur ve deformasyon gelişir. Eritrosit öncülleri 
kemik iliğinde apoptoza uğrar (inefektif eritropoez). Peri-
ferik kanda ise membranları hasarlı bu eritrositler, dalakta 
yıkılır. Sonuç olarak derin anemi ve doku hipoksisi geli-
şir, eritropoetin üretimi uyarılır. Bu durum, belirgin erit-
roid hiperplazi ve ekstramedüller hematopoez ile 
sonuçlanır. İskelet deformiteleri, osteoporoz, osteopeni, 
ekstramedüller kitleler (torakal, paraspinal) ve splenome-
gali gelişir. Anemi nedeni ile kalp yetmezliği gelişebilir. 
İnefektif eritropoeze bağlı intestinal demir emilimi artar. 
Kronik trombosit aktivasyonu ve hemolize uğramış eritro-
sitlerin trombin üretimini artırması ve birçok mekanizma 
ile tromboza yatkınlık gelişir. Hemoglobin seviyesi ne 
kadar düşük ise komplikasyon olasılığı o kadar yüksektir 
(Şekil 1).2,7,8 

İnsan vücudunda fazla demirin atılmasını sağlayan 
bir sistem yoktur. Eritrositler öncelikle dalak makrofajları 
tarafından, sonra da karaciğer makrofajları tarafından 
(Kupffer hücreleri) yıkılır. Demir birikimi de bu sırayı 
takip eder. Makrofajların kapasitesi aşıldığında demir, he-
patositler içerisinde birikir ve dolaşıma salınır. Bu salınma 
sonrasında normalde %45’in altında olan transferrin satü-
rasyonu hızla artar ve %100’e kadar ulaşır. Bu durum 
özellikle karaciğer, kalp ve pankreasta demir birikimine 
neden olur.2 Transfüzyon bağımlı ve bağımsız talasemi 

ŞEKİL 1: ????



hastalarında demir birikimi birbirinden farklı mekaniz-
malar ile gerçekleşir. Karaciğerde sentezlenen hepsidin, 
plazmaya demir salınımını ve demir emilimini azaltır. Et-
kisini duodenal enterosit, makrofaj, hepatosit hücrelerin-
deki demir kanal proteini “ferroportin” aracılığı ile 
gerçekleştirir. Hepsidin ile uyarıldığında hücre duvarın-
daki ferroportin proteini azalır ve plazmaya demir salınımı 
azaltılmış olur.9,10 Plazma demir seviyesi ve demir deposu 
arttığında hepsidin sentezi uyarılır, intestinal demir emi-
limi azalır. Eritropoetik aktivite arttığında (inefektif erit-
ropoez), eritropoezin sağlanması için gerekli olan demirin 
karşılanması amacıyla hepsidin baskılanır ve demir emi-
limi artar. Hepsidin baskılandığında; intestinal emilimden 
10-20 kat daha fazla miktarda dalaktan plazmaya demir 
salınımı gerçekleşir.3,10 Transfüzyon bağımlı olmayan has-
talarda inefektif eritropoezin baskın olması nedeni ile in-
testinal demir emiliminin artması ve dalaktan plazmaya 
demir salınımı ile demir yükü gelişirken; transfüzyon ba-
ğımlı hastalarda ise kronik transfüzyona bağlı demir biri-
kimi olur.2,3 

Transfüzyon bağımlı olmayan hastalarda daha çok 
hastalığın kendisine bağlı komplikasyonlar görülürken, 
transfüzyon bağımlı hastalarda, hastalığa bağlı komplikas-
yonlar (Tedavi uyumuna bağlı değişkenlik gösterir.) ile bir-
likte transfüzyon ve şelasyona bağlı komplikasyonlar 
görülmektedir. 

Talasemide görülen komplikasyonlar, aşağıdaki gibi 
özetlenebilir:  

1. Kardiyak ve vasküler hastalıklar (kalp yetmezliği, 
aritmi, pulmoner hipertansiyon), 

2. Tromboz,  

3. Karaciğer hastalıkları (akut nekroz, kolestaz, se-
kestrasyon, siroz, kanser), 

4. Enfeksiyonlar, 

5. Ekstramedüller hematopoez, 

6. Bacak ülserleri, 

7. Renal komplikasyonlar (tübülopati, nefrolitiyazis, 
kronik böbrek yetmezliği, proteinüri), 

8. Şelatör komplikasyonları, 

9. Kemik hastalıkları (osteoporoz, avasküler nekroz, 
osteopeni), 

10. Endokrin hastalıkları (büyüme geriliği, hipoti-
roidi, hipogonadizm, adrenal yetmezlik, diyabet). 

Bu yazıda, endokrin ve kemik hastalıkları dışındaki 
komplikasyonlar tartışılacaktır. 

KARDİYAK VE VASKÜLER HASTALIKLAR 
Kalp hastalıkları hem transfüzyon bağımlı talasemi hem de 
transfüzyon bağımlı olmayan talasemi hastalarında ölümün 
en önemli sebebidir.1,11 Transfüzyon bağımlı talasemi has-
talarında ana bulgu, kalpte demir birikimidir. Sol ventrikül 
yetmezliği, kalp yetmezliği ve kardiyojenik ölüme neden 
olur. Transfüzyon bağımlı olmayan talasemi hastalarında 
ise daha çok pulmoner hipertansiyona ikincil sağ kalp yet-
mezliği görülür. Düzensiz kan transfüzyonu alan transfüz-
yon bağımlı talasemi ya da transfüzyon bağımlı olmayan 
talasemi hastalarında kompensatuar mekanizmalar ile art-
mış kardiyak output gelişir.1,12 

Transfüzyon bağımlı talasemi hastalarında, kanda 
uzun süre bulunan demire maruziyet önemli risk faktörü-
dür. İlk zamanlarda demir kalbe girdiğinde ferritine bağla-
narak hemosiderine yıkılır. Bir tamponlama mekanizması 
ile kardiyak demir depoları artsa da toksik serbest demir 
yoktur ve klinik olarak stabil seyreder. Demir birikimi 
devam ederse miyositler içinde L-tipi kalsiyum kanalları 
aracılığı ile serbest demir iyonları artar ve oksidatif hasar 
oluşur. Kardiyak disfonksiyon, aritmiler, fibroz gelişir ve 
vasküler kompliyansın bozulmasına neden olur.2,12 

Transfüzyon bağımlı olmayan talasemi hastalarında ise 
yüksek kardiyak output, pulmoner vasküler dirençte artış ve 
pulmoner hipertansiyon en önemli kardiyak bulgulardır. Kro-
nik anemi/hipoksiye bağlı kardiyak output artışı olur ve vas-
küler sistemde dilatasyon gelişir. Pulmoner vasküler dirençte 
artışın nedenleri; yüksek kardiyak outputa bağlı endotel ha-
sarı gelişmesi, tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonları 
ve ekstramedüller hematopoeze bağlı kitlelerdir. Demir biri-
kimi de kalp yetmezliğine katkıda bulunur.1,12 

Miyokard disfonksiyonu gelişene kadar hastalar 
semptomsuz olabilir. Ventriküler hasarın derecesi ile klinik 
bulgular ağırlaşabilir. Erken dönemde hafif belirtiler anemi 
semptomları (egzersiz ile gelişen nefes darlığı gibi) ile ka-
rıştırılabilir. Ancak, demir yüklenmesine bağlı kalp yeter-
sizliğinin en önemli ayırt edici özelliği, uygun şelasyon ile 
kalp fonksiyonlarının tamamen normale gelebilme kapasi-
tesidir. Dispne, egzersiz intoleransı, çarpıntı, ortopne gibi 
sol kalp yetmezliği bulguları ve hepatomegali, boyun ven-
lerinde dolgunluk, periferal ödem gibi sağ kalp yetmezliği 
bulguları görülebilir. Kalp yetersizliğine ait biyokimyasal 
testler (brain natriüretik peptid; BNP) kullanılabilir. De-
kompanse kalp yetersizliği varlığında hasta yatırılarak iz-
lenmeli, BNP düzeyleri normale gelene kadar takip 
edilmelidir.2,12 

Talasemi hastalarında çarpıntı sık görülür; anemiye 
bağlı olabileceği gibi, kalp yetmezliğine ve demir toksisi-
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tesine bağlı da olabilir. Aritminin prognostik önemi, demir 
birikimi ile birlikte kalp yetmezliği olan hastalarda de-
kompansasyona gidişin habercisi olmasıdır. Çoğunlukla 
supraventriküler ve ventriküler aritmiler ile iletim blokları 
görülür. Aritmi riski, kardiyak siderozis ile ilişkili olarak 
artar. Aritmi yönetiminde amiodoron, antikoagülasyon, 
kardiyak defibrilasyon, “pacemaker” tedavileri kullanıla-
bilmektedir.12 Bir çalışmada, 652 talasemi majör hastasında 
kardiyak ve karaciğer T2* manyetik rezonans görüntüleme 
(MRG) değerlendirildiğinde, yıllık rölatif aritmi riskinin 
T2*<20 ms ise 4,6; T2*<6 ms ise 8,8 olduğu gösterilmiş-
tir. T2*<6 ms olan hastaların %14’ünde aritmi gelişmiş, 
aritmi gelişen tüm vakaların %83’ünde ise T2*<20 ms sap-
tanmıştır.13 

Pulmoner hipertansiyon, transfüzyon bağımlı olma-
yan talasemi hastalarında, transfüzyon bağımlı talasemi has-
talarına göre beş kat fazla görülür. Hastalık progresyonunun 
göstergesidir. Bir çalışmada, düzenli transfüzyon almayan 
transfüzyon bağımlı talasemili hastaların %66’sında pul-
moner hipertansiyon geliştiği görülmüştür.14 Splenektomi 
yapılması, şelasyon, transfüzyon ve hidroksiüre tedavisine 
uyumsuzluk, daha önce tromboembolik olay geçirme öy-
küsü ve ileri yaş pulmoner hipertansiyon gelişmesi için 
önemli risk faktörleridir. Yıllık EKO ile triküspid jet akım 
ölçümü yapılmalı, değer 3,2 m/s üzerinde ise anlamlı kabul 
edilmelidir. Tedavide düzenli transfüzyon, uygun şelasyon, 
hidroksiüre, sildenafil ve antikoagülasyon uygulanabilir. 

Kalpte demir birikimi T2* MRG tekniği ile hesapla-
nabilmektedir. T2*>20 ms olduğunda kardiyak etkilenme 
yoktur.  T2* 10-20 ms arasında hafif kardiyak etkilenme 
vardır. T2*<10 ms ise kalpte ağır demir birikimi mevcut 
olarak değerlendirilir. Miyokardit olasılığını değerlendir-
mek için kardiyak enzimler, pulmoner emboli için D-dimer 
düzeyi çalışılmalıdır.2 

Kardiyak komplikasyonların yönetiminde en önemli 
strateji, tedavi uyumunun sağlanması ve hastanın 10 ya-
şından itibaren talasemi konusunda deneyimli bir kardiyo-
log tarafından yıllık düzenli takibe alınmasıdır. Yetmezlik 
varlığında, Hb değeri 10 g/dL’nin üzerinde tutulmalıdır. 
Kardiyak fonksiyon bozukluğu, genellikle kardiyak demir 
birikiminden birkaç yıl sonra gelişir. Üç aylık aralarla 
serum ferritin kontrolü, sedasyon gerektirmeyecek en erken 
yaşta (6-10 yaş) kardiyak T2* MRG çekilmesi önerilmek-
tedir. T2*>20 ms ise iki üç yılda bir, T2*<10 ms ise altı 
ayda bir MRG kontrolü yapılmalıdır. Şelasyon öncesi yıl-
larda hastalar ikinci dekadda ölürken (1960’ta, hastaların 
ancak %37’si ikinci dekada ulaşmakta idi.), şelatörlerin 
kullanımı ile hastaların hayat süreleri ve kaliteleri belirgin 
şekilde düzelmiştir. Bu dramatik iyileşmedeki ana etken, 

kardiyak mortalitenin azaltılmasıdır. Kardiyak demir yükü 
geliştiğinde, hastanın şelasyonu kombinasyon tedavileri 
uygulanarak yoğunlaştırılmalıdır. Kalp fonksiyonlarını dü-
zeltmek için kardiyak spesifik tedaviler uygulanmalıdır. 
Son yıllarda, standart şelasyon tedavisine ek olarak amlo-
dipin tedavisi ile yan etki profilinde artış olmadan daha et-
kili şelasyon sağlandığını gösteren çalışmalar vardır.12,15,16 

TROMBOZ 

Talasemi hastalarında tromboza yatkınlık görülür, özellikle 
transfüzyon bağımlı olmayan talasemi hastalarında daha 
sıktır. İtalya’da yapılan bir çalışmada, 683 transfüzyon ba-
ğımlı talasemi hastasının %4’ünde, 52 transfüzyon bağımlı 
olmayan talasemi hastasının ise %9,6’sında trombotik olay 
geçirildiği saptanmıştır.17 Derin ven trombozu, portal ven 
trombozu, pulmoner tromboemboli, serebral tromboz ve 
tekrarlayan arteriyel trombozlar görülebilir. İskemik inme-
ler daha çok kalp kapak anomalileri ile ilişkilidir.1,6 Trom-
boz patofizyolojisinde üç önemli faktör vardır; eritrosit 
morfolojisinde bozukluklar, trombosit anormallikleri ve 
endotelyal hasar gelişimidir. Globin zincir dengesizliğine 
bağlı membran deformitesi geliştiği bilinmektedir. Ayrıca 
serbest demir iyonları membran proteinlerinde oksidasyon 
gerçekleştirir, fosfatidilserin açığa çıkar ve eritrositler 
erken yıkılır. Eritrositler sert, deforme ve agregasyona yat-
kın hâle gelirler. Bununla birlikte, talasemik eritrositler 
trombin üretimini artırırlar. Splenektomize hastalarda erit-
rosit deformiteleri daha belirgin olduğundan tromboza 
daha yatkındırlar.6 Trombositlerde kronik aktivasyon mev-
cuttur. İn vivo çalışmalarda P-selektin, CD63 düzeylerinde 
artış gösterilmiş olup, prostasiklin, tromboksan A2 düze-
yinde sağlıklı insanlara göre 4-10 kat artış olduğu gösteril-
miştir.18 Splenektomize hastalarda yüksek trombosit sayısı 
görülmektedir. Tüm bunlarla birlikte serbest demir iyon-
ları, vasküler endotelyal sisteme hasar verir. Lipid perok-
sidasyonu gerçekleştirir ve LDL depolanması ile 
ateroskleroz geliştirir.6 

Splenektomize hastalar, transfüzyon bağımlı olmayan 
talasemi hastaları, trombositoz (>500x109/L), demir yükü 
olan hastalar, daha önce pulmoner hipertansiyon, serebro-
vasküler olay ya da tromboz öyküsü olan hastalar tromboz 
açısından yüksek riskli kabul edilmelidir. Asemptomatik 
hastalara profilaktik tedavi başlanması, takip eden heki-
mine bırakılmış olup, tromboz gelişen vakalarda rehber-
lere göre hareket edilmelidir. Transfüzyon bağımlı olmayan 
talasemili splenektomize hastalarda trombosit sayısı 
>500x109/L olduğunda profilaktik aspirin başlanmalıdır. 
Hemoglobin <9 g/dL ve trombotik olay öyküsü varsa trans-
füzyon tedavisi başlanması düşünülmelidir.6 
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KARACİĞER HASTALIKLARI 

Karaciğer, serbest demir iyonları için en önemli hedef ve de-
polama organıdır. Bu nedenle, transfüzyon bağımlı talasemi 
hastalarında hasar gelişen ana organ karaciğerdir. Hepatit B 
virüsü (HBV) ve hepatit C virüsü (HCV) enfeksiyonları sık 
olmasa da önemli bir problem olmaya devam etmektedir. 
Hastaların %4-85’inde anti-HCV pozitif saptanır. HBV en-
feksiyonu ise %0,3-5,7 hastada saptanmaktadır.19 Hepatosit 
içerisinde biriken demir hücreyi nekroza götürür. Fibroz, 
siroz ve en sonunda hepatoselüler kanser [hepatocellular can-
cer (HCC)] gelişir. Transfüzyon bağımlı olmayan talasemi 
hastalarında, transfüzyon bağımlı talasemi hastalarına göre 
HCC prevalansı daha yüksektir.  HCV enfeksiyonu varlı-
ğında fibroz gelişmesi daha hızlı olur. Karaciğer demir biri-
kimi 300 μmol/g değerine ulaştığında transaminazlarda 
yükselme; 400 μmol/g değerine ulaştığında ise fibroz geli-
şimi görülür. Serum ferritin değeri, demir birikimi için iyi bir 
göstergedir, ancak enfeksiyon ve inflamasyondan da etkilenir, 
karaciğer demir birikimi ile korele olmayabilir. Anlamlı ka-
raciğer demir birikiminde, hepatoselüler yetmezlik veya ko-
lestaz bulgusu olmadan, transaminaz değerleri iki üç kat artış 
gösterebilir. Karaciğer biyopsisi, fibroz varlığını ve evresini 
göstermede en tanısal yöntemdir. Ancak invaziv bir yöntem-
dir. Karaciğer ultrasonografisi ile sirozun direkt ve indirekt 
özellikleri görülebilir, fibroz varlığı değerlendirilebilir ancak 
evresi net olarak değerlendirilememektedir.2,6 Son yıllarda 
geliştirilen transient elastografi tekniği ile de noninvaziv şe-
kilde karaciğer fibrozu değerlendirilebilmektedir. Vibrasyon 
ile mekanik bir dalga oluşturulur, karaciğer parankiminde 
dalganın yayılımına göre elastikiyeti değerlendirilir. Karaci-
ğer biyopsisi ile karşılaştırıldığında sonuçlar tatmin edicidir.20 
Karaciğer T2* R2* MRG tekniği ile “liver iron concentra-
tion (LIC)” değerleri noninvaziv olarak belirlenebilir. Değer 
1,5-7 mg/g arasında ise hafif, 7-15 mg/g arasında ise orta, 15 
mg/g ve üzerinde ise ciddi hepatosit hasarı, fibroz ve siroz 
riski vardır.21 Karaciğer demir birikiminin kontrolü sadece 
karaciğerin korunması için değil, tüm vücudu demir toksisi-
tesinden korumak için önemlidir. Özellikle transfüzyon ba-
ğımlı olmayan talasemi hastalarında kronik hemolitik 
anemiye bağlı safra taşları görülebilmektedir.1,2 

ENFEKSİYONLAR 

Talasemi hastalarında kardiyak ölümlerin azalmasından 
sonra gelişmiş ülkelerde enfeksiyonlara bağlı ölümler ilk sı-
raya yerleşmiştir. Kan merkezlerinin stratejilerine, teknolojik 
altyapılarına ve kan bağışçılarının özelliklerine göre enfeksi-
yon riski değişkenlik göstermektedir. Transfüzyon ilişkili en-
feksiyonların gelişmesinde allojenik eritrosit transfüzyonu, 
transfüzyon ilişkili immün modülasyon ve demir birikimi risk 

oluşturur. HBV, HCV, HIV ve sifiliz, eritrosit transfüzyonu 
ile en sık bulaşan etkenlerdir.22 Gönüllü bağışçıların enfeksi-
yon açısından daha düşük risk taşıması nedeni ile ülke ba-
zında kan bağışı özendirilmelidir. Kan bağışçılarının rutin 
testleri, geçerli bir teknoloji ile yapılmalıdır. Transfüzyon ba-
ğımlı talasemili tüm hastalar HBV’ye karşı aşı ile korunma-
lıdır.23 Eritrosit süspansiyonu içerisinde immün modülasyon 
sağlayan mononükleer hücreler ya da çözünebilir maddeler 
ile enfeksiyona yatkınlık gelişebilir. Splenektomi yapılan has-
talarda özellikle kapsüllü bakteri enfeksiyonlarına yatkınlık 
vardır. Enfeksiyon şüphesi olan hastalara, ampirik antibiyo-
terapi (üçüncü kuşak sefalosporin, gentamisin ya da siprof-
loksasin) başlamak ve aşılarını tamamlamak gereklidir. 
Uzamış eritrosit depolama süresi nozokomiyal enfeksiyon 
riskinde artış ile birliktedir. On dört günden daha taze eritro-
sit süspansiyonlarının kullanılması ile bu risk azaltılabilir.24 
Hemen hemen tüm parazit ve bakteriler, yaşamak ve çoğal-
mak için demire ihtiyaç duyarlar. Talasemi hastalarındaki 
demir yükü nedeni ile enfeksiyona yatkınlık geliştiği değer-
lendirilmiştir. Bazı hastalarda santral venöz kateter varlığı 
bağımsız risk faktörüdür. İnefektif eritropoez ve hemolize 
bağlı hasarlı eritrositleri ortadan kaldırmak için monosit/mak-
rofaj sistemi aktivasyonu artmıştır. Ancak mikroorganizma-
lara karşı fagositik sistem kapasitesinde azalma gelişebilir. 
Ağır anemi tablosu da tek başına bakteriyel enfeksiyon için 
risk faktörü oluşturur. Ayrıca ateşli enfeksiyonlar sırasında 
deferoksamin tedavisinin kesilmesi gerekir, oral şelatörler de-
ferasiroks ve deferipronun kesilmesine gerek yoktur.2,25,26 

EKSTRAMEDÜLLER HEMATOPOEZİS 

Kronik inefektif eritropoez sonucunda pasif durumdaki he-
matopoietik alanların reaktive olmasıdır. transfüzyon ba-
ğımlı olmayan talasemi hastalarının yaklaşık %20’sinde 
görülürken, transfüzyon bağımlı talasemi hastalarının 
%1’inden azında görülür. Düzenli kan transfüzyonları ile 
ekstramedüller hematopoez baskılanır.27 Hematopoietik 
dokuda genişleme meydana gelir ve kitle oluşturur. Vü-
cuttaki hemen hemen tüm dokularda meydana gelebilir. 
Dalak, karaciğer, lenf nodları, timüs, kalp, meme, prostat, 
böbrekler, adrenal bezler, plevra, retroperitoneal bölge, cilt, 
periferal ve kranial sinirler, beyin ve spinal kanal yerleşimli 
olabilir.6 Paraspinal bölgede %11-15 oranında tutulum gö-
rülmektedir. Tedavisinde transfüzyon, hidroksiüre, radyo-
terapi ve cerrahi dekompresyon yapılabilir.28,29 

BACAK ÜLSERLERİ 
Bacak ülserleri, transfüzyon bağımlı olmayan talasemi has-
talarında daha sıktır. Özellikle hastalık kontrolü iyi olma-
dığında görülür.30 Tipik yerleşim yeri malleol mediali ya 
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da lateralidir. Çoğunlukla yaşamın ikinci dekadında görü-
lür ve yaşla görülme riski artar. Tekrarlayıcı ve yavaş iyi-
leşmesi nedeni ile ağrılıdır ve yürümeye engel teşkil 
edebilir.31 Patogenezinde etkili faktörler; kronik anemi, hi-
perkoagülabilite, karaciğer hasarı ya da sağ kalp yetmezli-
ğine bağlı venöz basınçta artış, eritrosit membran hasarına 
bağlı doku oksijenizasyonunda bozulma ve buna bağlı ola-
rak minimal travma ile cildin frajil hâle gelmesi olarak sa-
yılabilir.1,6 Ayrıca demir yükü fazla olan hastalarda bacak 
ülserlerinin sıklığı artmaktadır.32 Tedavi ve izleminde kesin 
öneriler olmasa da hastalık iyi kontrol altına alınmalıdır. 
Her muayenede cilt mutlaka bu gözle değerlendirilmelidir. 
Yatmadan bir iki saat önce bacakları kalp seviyesinden yu-
karıda tutmak koruyucu olabilir. Kan transfüzyonu, demir 
şelasyonu ve hidroksiüre tedavisinden fayda sağlanabilir. 
Pentoksifilin, oksijen desteği, cilt grefti, dilazep (vazodi-
latör-adenozin geri alım inhibitörü), platelet kaynaklı yara 
iyileşme faktörleri, granülosit-makrofaj koloni stimülan 
faktörler ve antikoagülasyonun faydalı olabileceği göste-
rilmiştir. Vaka bazında değerlendirilerek uygulanabilir.6 

RENAL KOMPLİKASYONLAR 
Renal hastalıklar hakkında veriler sınırlı olup, son zaman-
larda yapılan bir çalışmada, sıklığı %1,8 olarak belirtilmiş-
tir.33 Bu duruma hem demir birikimi hem de şelatörler 
neden olabilir. Renal komplikasyonlar; hematüri, tübüler 
disfonskiyon, glomerüler disfonksiyon ve nefrolitiyazis şek-
linde kendini gösterir.34 Kronik anemi/hipoksi nedeni ile sis-
temik vasküler direnç azalır, hiperdinamik kan dolaşımı 
meydana gelir ve böbrek kan akımı artar. Bu hızlı akım me-
zengial alanlarda skleroza neden olur.35 Bir çalışmada, 
transfüzyon bağımlı talasemi hastalarında serum sistatin C 
yüksekliği ve idrarda beta 2 mikroglobulin artışı gösteril-
miş ve bunun, glomerülopati ve tübüler disfonksiyonun 
erken göstergesi olduğu bildirilmiştir.36 Oksidatif streste 
artış nedeni ile endotelyal hücrelerde hasar ve peritübüler 
kapillerlerde kayıp gelişir.34 Tübülopati, D vitamini ve kal-
siyum replasmanı, idrar yolu enfeksiyonları ve böbrek taş-
larının gelişmesine katkıda bulunurlar. Demir birikimi ve 
şelatörler nefrotoksisiteye neden olur.34 Bir çalışmada, kök 

hücre transplantasyonu uygulanan 29 transfüzyon bağımlı 
talasemi hastası ile benzer yaş ve hastalık ağırlığında 39 
hasta böbrek fonksiyonları açısından karşılaştırılmış olup, 
nakil yapılan olgularda tübüler fonksiyonlar daha iyi bu-
lunmuştur.34,37 Deferasiroks ve deferoksamin alan hastaların 
izleminde renal fonksiyonlar her üç ayda bir görülmelidir. 
Kreatinin seviyesi normalin iki katına çıkınca ilaç kesilmeli, 
normalin yarısı kadar artarsa veya idrar protein/kreatinin 
>0,6 mg/mg ise tedaviye ara verilmeli, kreatininde %33-50 
arası artış varsa doz azaltılmalıdır. 

ŞELATÖR KOMPLİKASYONLARI 

Bilinen üç şelatör vardır; deferoksamin, deferipron ve de-
ferasiroks. Deferoksamin, ilk bulunan şelatördür. Subkü-
tan ya da intravenöz yoldan uygulanır. Yarı ömrü nedeni ile 
infüzyon şeklinde kullanılır. Enjeksiyon yeri reaksiyonları, 
Yersinia enfeksiyonları, işitme kaybı, retinopati, gelişme 
geriliği ve alerjik şikâyetlere neden olabilir. Deferipronun 
yarılanma ömrü üç dört saat olup, günde üç doz olarak 
ağızdan kullanılır. Agranülositoz, takip edilmesi gereken 
en önemli durumdur. Enfeksiyon varlığında nötropeniye 
dikkat edilmelidir. Transaminazlarda artış ve artralji görü-
lebilir. Deferasiroks, ağız yoluyla günde tek doz olarak kul-
lanılan bir şelatördür (yarılanma ömrü 8-16 saat). Cilt 
döküntüleri, karın ağrısı, kusma, ishal gibi gastrointestinal 
sistem yan etkileri, karaciğer ve böbrek toksisitesi görüle-
bilir. Yıllık işitme ve görme değerlendirmesi yapılmalıdır.38 

 SONUÇ 
Talasemi kronik bir hastalık olduğundan, hastalık yönetimi 
ile birlikte komplikasyonların yönetimi de çok önemlidir. 
Transfüzyon bağımlı ve bağımsız talasemi hastalarında 
komplikasyonlar farklılık gösterir. Hayat kalitesini koru-
mak için hastalar çok yakın takip edilmeli, komplikasyon-
ların nasıl geliştiği iyi anlaşılmalı ve erkenden tanınmalıdır. 
Talasemi konusunda tecrübeli multidisipliner yaklaşım 
(hematoloji, kardiyoloji, endokrinoloji, gastroenterolog, 
kadın-doğum, diş hekimi, psikolog ve uzman hemşireler) 
ile hasta tedavisi planlanmalıdır.
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