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Talasemi majorlü hastalarda splenektomi: 
Otuz beş olgunun değerlendirilmesi
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Evaluation of 35 cases
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ÖZET

Amaç: Beta talasemi, b globin sentezinin azalması veya hiç üretilememesi sonucunda 
oluşan, otozomal resesif geçişli ve yeryüzünde yaygın görülen kalıtsal anemi tipidir. 
Splenektomi, birçok hematolojik hastalıkta tedavi amaçlı uygulanabilmektedir. Bu çalış-
mada, kliniğimizden takipli talasemi major hastalarından splenektomi yapılan hastaların 
kayıtlı bilgilerinin tartışılması amaçlandı. 
Yöntemler: Takipli 782 talasemi major hastasının kayıtları geriye dönük olarak tarandı. 
Bu hastalardan splenektomi yapılmış ve kayıtlı bilgilerine ulaşılabilen 35 hasta çalışmaya 
dâhil edildi. Hastaların kayıtlı bilgileri, tanı alma yaşları, cinsiyet durumları, operasyon 
yaşları, operasyon endikasyonları, şelasyon tedavisi, transfüzyon sıklıkları ve ameliyat 
sonrası klinik yanıt durumları açısından detaylı incelendi. İstatistiksel incelemede SPSS 
13.0 İstatistik programı kullanıldı.
Bulgular: Hastaların 22’si (%63) erkek, 13’ü (%37) kız idi. Ortalama tanı alma yaşı 8±2 
ay, splenektomi yaşı 8,5 yıl idi. En önemli splenektomi endikasyonu artmış transfüzyon 
gereksinimiydi (%57,14). Ameliyat öncesi transfüzyon gereksinimi, 235±30 mL/kg/yıl 
iken; ameliyat sonrası gözlemlerde 115±15 mL/kg/yıl’a kadar gerilemişti. Splenektomi 
öncesi ortalama serum ferritin düzeyi 1745±761 ng/mL, splenektomi sonrası 1985±570 
ng/mL idi. İzlemlerde hiçbir hastada sepsis veya pıhtılaşma bozukluğu gibi herhangi bir 
komplikasyon gelişmedi. 
Sonuç: Talasemi hastalarında splenektomi yakınmaların azaltılması ve transfüyon sıklığı-
nın azaltılmasında faydalıdır. Demir şelasyon tedavisinin yetersiz uygulanması ile sple-
nektomiye gidiş zamanı arasında bir korelasyon olabilir. 

Anahtar kelimeler: Çocukluk çağı, splenektomi, talasemi major

ABSTRACT

Objective: Beta-thalassemia is common, worldwide, autosomal recessive and inherited 
type of anemia which results from absent or reduced synthesis of b globin. Splenectomy 
may be performed for the treatment of many hematologic diseases. The aim of this study 
is to discuss recorded data of thalassemia major patients who underwent splenectomy.
Methods: The records of 782 patients with thalassemia major were reviewed retrospecti-
vely. Of these patients, 35 splenectomized patients with available data were included in 
the study. Recorded data of patients were evaluated as for age at diagnosis, gender, age at 
splenectomy, surgical indications, chelation therapy, annual transfusion requirements, 
and postoperative clinical response. Statistical analyses were performed with statistical 
package of SPSS version 13.0.
Results: Twenty-two (63%) male and 13 (37%) female patients were included in the study.
Mean age at diagnosis was 8±2 months and splenectomy was 8.5 years. The main indicati-
on for splenectomy was increased transfusion requirement (57.14%). The annual trans-
fusion requirement reduced from preoperative 235±30 mL/kg to 115±15 mL/kg postopera-
tively. Mean serum ferritin levels were 1745±761 ng/mL, and 1985±570 ng/mL before, and 
after splenectomy. None of the patients developed any complications such as sepsis or 
coagulation disorder.
Conclusion: These results suggest that splenectomy is beneficial to improve the quality of 
the lives of patients and significantly reducing blood consumption. Inadequate iron che-
lation therapy may be associated with progression to splenectomy.
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 GİRİş

 Beta talasemi, β globin sentezinin azalması veya 
hiç üretilememesi sonucunda oluşan, otozomal rese-
sif geçişli ve yeryüzünde yaygın görülen kalıtsal 
anemi tipidir. Hastalık, yaşamın erken dönemlerin-
den itibaren ilerleyen hemolitik anemi, kardiyak 
dekompansasyon, derin halsizlik, düşük hemoglobin 
miktarı, kaşeksi ve hepatosplenomegali bulgularıyla 
karakterizedir. Hastalar, 3-4 hafta ara ile verilen erit-
rosit transfüzyonu ile yaşamlarını sürdürmektedir. 
Klinik açıdan major, intermedya ve minor olmak 
üzere üç formu vardır. Talasemiler, akdeniz ve uzak 
doğu ülkeleri başta olmak üzere dünyanın her bölge-
sinde değişik oranlarda görülen heterojen bir hasta-
lıklar grubudur. Hemoglobinopati sıklığının, doğu 
Akdeniz ülkelerinde %2.1 ile %11.2 arasında değişti-
ği bildirilmiştir. Bu yüksek sıklık oranları bu ülkeler-
deki akraba evliliği oranlarının yüksekliğine bağlan-
mıştır (1). Sağlık Bakanlığı verilerine göre ülkemizde 
beta talasemi taşıyıcılık sıklığı %2.1’dir (2). Tedavi 
yöntemlerinin çoğu destekleyici nitelikte olmasına 
rağmen, günümüzde bilinen tek küratif tedavi yönte-
mi kemik iliği naklidir. Splenektomi, birçok hemato-
lojik hastalıkta tedavi amaçlı uygulanabilmektedir. 
Ancak, talasemik hastalarda ameliyat sonrası tam 
yanıt oranları daha düşük olmaktadır (3). Talasemik 
hastalarda, splenektominin yaşam kalitesini artırdığı 
ve kan transfüzyon sıklığını azalttığını bildiren çalış-
malar mevcuttur (4). Splenektomi kararı alınırken, 
taşıdığı potansiyel risklerin değerlendirilmesi ve 
belirli endikasyonlarda gerçekleştirilmesi önerilmiş-
tir (5). 
 Bu çalışmada, kliniğimizden takipli 782 talasemi 
major hastasından splenektomi yapılan hastaların 
kayıtlı bilgilerinin tartışılması amaçlandı. 

 GEREÇ ve YÖnTEm

 Çalışmamızda çocuk hematoloji polikliniğimiz-
den takipli 782 talasemi major hastasının kayıtları 
geriye dönük olarak tarandı. Bu hastalardan splenek-

tomi yapılmış ve kayıtlı bilgilerine ulaşılabilen 35 
hasta çalışmaya dâhil edildi. İki hasta, kayıtlı verile-
rine ulaşılamadığı için çalışmaya alınmadı. Hastaların 
kayıtlı bilgileri, tanı alma yaşları, cinsiyet durumları, 
operasyon yaşları, operasyon endikasyonları, şelas-
yon tedavisi, transfüzyon sıklıkları ve ameliyat son-
rası klinik yanıt durumları açısından detaylı incelen-
di. 
 Artmış transfüzyon ihtiyacı (200 mL/kg/yıl üze-
rinde), semptomatik aşırı dalak büyümesi ve lökopo-
eni ve/veya trombositopeni yapan hipersplenizm 
splenektomi endikasyonu olarak kabul edilmişti. 
 Çalışmaya alınan hastaların hepsi splenektomi 
tarihinden 2-4 hafta öncesinde kapsüllü mikroorga-
nizmalara karşı aşılanmış (pnömokok, meningokok 
ve hemofilus influenza), 21-23 yaşına kadar penisilin 
proflaksisine alınmış ve yıllık grip aşısı yapılması 
önerilmişti.
 İstatistiksel incelemede Statistical Package of 
Social Science (SPSS), Version 13.0 (SPSS, Inc., 
Chicago, IL) İstatistik programı kullanıldı. 
Karşılaştırmalı incelemelerde Mann-Whitney U testi 
kullanıldı. P değerinin 0.05’ten düşük olması istatis-
tiksel açıdan anlamlı kabul edildi.

 BulGulaR

 Çalışmaya çocuk hematoloji polikliniğimizden 
takipli 782 talasemi major hastasından splenektomi 
yapılmış ve kayıtlı bilgilerine ulaşılabilen 35 hasta 
dâhil edildi. Hastaların 22’si (%63) erkek, 13’ü 
(%37) kız idi (p>0.05). Hastaların ortalama tanı alma 
yaşı 8±2 ay idi. Hastaların çoğunluğu bir yaş altında 
tanı almasına rağmen, üç hastamızda tanı daha geç 
konulmuştu (sırasıyla 14 ay, 18 ay, 20 ay). Hastaların 
yarısından fazlasının ebeveynleri akraba idi. Akrabalık 
derecesi olarak ta çoğunluğu birinci derece akraba idi 
(Tablo 1). 
 Hastaların ortalama splenektomi yaşı 8,5 yıl (3-17 
yaş) idi. Splenektomi endikasyonlarına bakıldığında 
sırasıyla 20 (%57.14) hastada artmış transfüzyon 
gereksinimi, 18 (%51.42) semptomatik aşırı dalak 
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büyümesi ve 7 (%20) hastada lökopoeni ve/veya 
trombositopeni yapan hipersplenizm mevcut olduğu 
görüldü. Splenektomi gerekçesi artmış kan transfüz-
yon gereksinimi olan hastaların ortalama transfüzyon 
gereksinimi, ameliyat öncesi 235±30 mL/kg/yıl iken; 
ameliyat sonrası gözlemlerde 115±15 mL/kg/yıl’a 
kadar gerilemişti (p<0.01). Hastaların splenektomi 
öncesi serum ferritin düzeyi 1745±761 ng/mL (375-
4900) iken; splenektomi sonrası izlemlerde 1985±570 
ng/mL kadar yükselmişti (p>0.05).

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Hastaların düzenli şelasyon tedavisi alım oranları 
oldukça düşüktü. Yalnızca 5 (%14.28) hasta düzenli 
şelasyon tedavisi almasına rağmen, 21 (%60) hasta 
hiç şelasyon tedavisi almamıştı. Düzenli şelasyon 
tedavisi olarak 3 hasta desferoksamin, bir hasta yal-
nızca deferasiroks, 1 hasta desferoksamin ve deferip-
rone kullanıldı. Ortalama splenektomi yaşı, düzenli 
şelasyon tedavisi alan hastalarda 9.5±1.5 yıl iken, hiç 
ilaç kullanmayan hastalarda 8.2±1.2 yıl idi (p<0.05).
 Hastaların tümüne açık ameliyat ile total splenek-
tomi yapılmıştı. Hastaların tümüne operasyon öncesi 
kapsüllü bakterilere karşı aşılama yapılmış ve penisi-
lin proflaksisi başlanmıştı. Splenektomi sonrası orta-

lama izlem süresi 6±1.5 yıl idi. Hastaların izlemleri 
17 yaşına kadar çocuk hematoloji polikliniğinde 
yapılmış, sonra erişkin hematoloji polikliniğine devir 
edilmişti. İzlemlerde hiçbir hastada sepsis veya pıhtı-
laşma bozukluğu gibi herhangi bir komplikasyon 
gelişmediği görüldü. 

 TaRTışma

 b-talasemide yaşam süresi kısalmış olan eritrosit-
ler, dalaktan geçerken yıkıma uğrar. Dalak aşırı yıkım 
sonucu konjesyona uğramakta ve büyümekte, anemi 
sonucu transfüzyon gereksinimi giderek artmakta ve 
büyümüş olan dalak, giderek artan bir hareket kısıtlı-
lığı ve karın ağrısına neden olmaktadır. Ayrıca aşırı 
büyümüş dalakta zamanla eritrosit dışında lökosit ve 
trombosit tutulumu artmakta, hipersplenizm olarak 
tanımlanan tablo meydana gelebilmektedir. Talasemi 
tedavisindeki temel hedeflerden birisi dalak ile ilgili 
bu istenmeyen tabloların ve bunların sonucu olarak 
gerçekleştirilen splenektominin olabildiğince azaltıl-
masıdır. Ancak, belirli şartlar oluştuğunda gerçekleş-
tirilen splenektominin, yaşam kalitesini artırdığı ve 
kan transfüzyon sıklığını azalttığını bildiren çalışma-
lar mevcuttur (4). Azalmış kan transfüzyon gereksini-
mi aynı zamanda hastada demir yükünün azalmasına 
yardımcı olmaktadır (6,7). 
 Erken yaşlarda başlanan düzenli transfüzyon 
programlarının hastalarda splenomegali gelişimini 
durdurabildiği, ancak hipersplenizm oluşmasını 
engelleyemeyebileceği bildirilmiştir (8). Splenektomi 
endikasyonları; yıllık transfüzyon gereksiniminin 
180-200 mL/kg/yıl üstünde olması, splenomegaliye 
bağlı yakınmaların olması, lökopenive/veya trombo-
sitopeni varlığı ve uygun şelasyon tedavisine rağmen, 
artmış demir yükü olarak bildirilmiştir (5). Dalağın 
aşırı büyümesiyle hipersplenizm gelişen hastaların 
splenektomiden yarar gördükleri bildirilmiştir (9,10). 
Ayrıca splenektomi yapılan 16 hastanın incelendiği 
bir çalışmada transfüzyon gereksiniminde uzun süre-
li bir azalma olduğu gösterilmiştir (11). Splenektomi 
yapılmış talasemik hastaların incelendiği bir çalışma-

Tablo 1. Hastaların demografik ve bazı klinik özellikleri. 

Özellik

cinsiyet
Kız
Erkek
Ebeveyn akrabalık durumu
1.derece akrabalık
2. derece ve/veya uzak akrabalık
Akrabalık yok
Tanı alma yaşları
0-12 ay
12-24 ay
Splenektomi endikasyonu*
Sık transfüzyon
Masif splenomegali ± karın ağrısı
Hipersplenizm 
şelasyon tedavisi
Düzenli kullanım
Düzensiz kullanım
Hiç kullanmama

P

0.581

0.584

<0.05

0.597

0.09

* Aynı hastada birden fazla endikasyon olabilmektedir. 

Sayı (n)

13
22

10
8
17

32
3

20
18
7

5
9
21

%

37.2
62.8

28.5
22.8
48.5

91.4
8.6

57.14
51.42
20.00

14.28
25.72
60.00
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da ameliyat öncesi transfüzyon gereksinimi 270±90 
mL/kg/yıl iken, ameliyat sonrası 155±31 mL/kg/yıl’a 
kadar düştüğü bildirilmiştir (4). Hastalarımızda çoğun-
lukla artmış transfüzyon gereksiniminden dolayı 
splenektomi gerçekleştirilmişti. Çalışmamızda ame-
liyat öncesi kan transfüzyon gereksinimi 235±30 mL/
kg/yıl iken, ameliyat sonrası gözlemlerde 115±15 
mL/kg/yıl’a kadar azalma sağlandığı görüldü.
 Talasemi hastalarında artmış transfüzyonlar ve 
GİS’ten demir emilimi artışı sonucu ortalama 0.3-0.6 
mg/kg/gün demir birikimi oluştuğu bildirilmiştir (12). 
Artmış demir yükünün en önemli komplikasyonları, 
gelişme geriliği, seksüel gelişim kusurları, kalp has-
talıkları, karaciğer bozuklukları ve endokrin bezlerin 
tutulmasına bağlı çeşitli klinik tablolar olarak sırala-
nabilir. Bu hastalarda en önemli mortalite ve morbi-
dite nedeni kalp yetmezliği ve ciddi aritmilerdir (13). 
Şelasyon tedavisine başlanması için, 2 ile 4 yaşları 
arasında, 20-25 ünite eritrosit süspansiyonu alımı 
sonrası, serum ferritin düzeyinin > 1000 g/dL olması 
ve karaciğer demir konsantrasyonunun 3 mg Fe/g 
kuru ağırlık olması önerilmektedir (8). Günümüzde 
şelasyon amaçlı üç ajan (desferoksamin, deferipron 
ve deferasiroks) kullanılabilmektedir. Yapılan birçok 
çalışma, şelasyon tedavisinde deferipron ve desferok-
samin kombinasyonun kullanılmasının kardiak ve 
endokrin fonksiyonları düzelttiği, serum demir ve 
ferritin düzeylerini azalttığı ve yaşam süresini uzattı-
ğını desteklemektedir (14). Yapılan bir çalışma, sple-
nektomi sonrası vücutta demir birikim hızının belir-
gin şekilde azaldığını göstermiştir (15). Ayrıca başka 
bir çalışmada da splenektomi sonrası azalmış trans-
füzyon gereksinimine rağmen, serum demir ve ferri-
tin düzeylerinde artış olduğu gösterilmiştir (16). Bu iki 
çalışma splenektominin vücutta demir birikim hızını 
azaltıcı etkisine rağmen, birikimin devam ettiğini ve 
dolayısıyla ferritin düzeylerinin de giderek arttığını 
ortaya koymaktadır. Çalışmamızda hastaların çoğun-
luğunun şelasyon almamış olması ve düzenli şelas-
yon alan hastaların ortalama splenektomi yaşının 
diğerlerinden belirgin şekilde fazla olması, düzenli 
şelasyon kullanımının splenektomiye gidiş hızını 

yavaşlatıcı etkisi olabileceğini düşündürmektedir. 
Hastalarımızda serum ferritin düzeylerinde splenek-
tomi sonrası artış olduğu görüldü. 
 Hemoglobinopati sıklığının, doğu Akdeniz ülke-
lerinde %2.1 ile %11.2 arasında değiştiği ve bu duru-
mun en önemli nedeninin yüksek akraba evlilik 
oranları olduğu bildirilmiştir (1). Pakistan’da yapılan 
bir çalışmada, beta talasemili çocukların ebevynlerin-
de %81 oranında akraba evliliği olduğu bildirilmiştir 
(17). Irak’tan bildirilen bir çalışmada ise talasemili 
çocukların ebeveynlerinde akrabalık oranı %64.4 
bulunmuştur (18). Ayrıca İran’da yapılan bir çalışmada 
ise ebeveynler arasındaki akrabalık oranı hasta çocuk-
lu ailelerde %49,5, sağlam ailelerde ise %31 olarak 
bildirilmiştir (19). Türkiye İstatistik Kurumu Aile 
Yapısı Araştırma Raporu 2006 verilerine göre, 
Türkiye’de akraba evlilik oranı % 20.9 ve en yüksek 
akraba evliliği oranı ise %40.4 ile Güneydoğu 
Anadolu bölgesine aittir (20). Çalışmamızdaki akraba 
evlilik oranı (%51,5) literatür ile uyumlu bulundu.
 Splenektomi sonrası sepsis ve venöz tromboem-
boli riskinin arttığı birçok çalışmada gösterilmiştir 
(4,21,22). Splenektomize talasemi hastalarında bir kro-
nik hiperkoagülabilite durumunun varlığı bildirilmiş-
tir (23). Bir çalışmada splenektomi sonrası 10 yıllık 
izlemde altı hastanın sepsisten dolayı öldüğü bildiril-
miştir (4). Hastalarımızda izlem süresi boyunca her-
hangi bir septik veya tromboembolik komplikasyon 
saptamadık. 

 SonuÇlaR

 Talasemi hastalarında splenektomi yakınmaların 
azaltılması ve transfüyon sıklığının azaltılmasında 
yararlıdır. Demir şelasyon tedavisinin yetersiz uygu-
lanması ile daha erken yaşlarda splenektomi geçirme 
arasında bir korelasyon olabilir. Bölgemizde akraba 
evliliği sıklığı fazla olduğundan, talasemi açısından 
toplum eğitimi ve tarama programlarının yaygınlaştı-
rılması gereklidir. 
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