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OZET

Amac: Beta talasemi,  globin sentezinin azalmasi veya hi¢ iiretilememesi sonucunda
olusan, otozomal resesif gecisli ve yeryiiziinde yaygin goriilen kahtsal anemi tipidir.
Splenektomi, bir¢ok hematolojik hastahikta tedavi amag¢h uygulanabilmektedir. Bu ¢ahg-
mada, klinigimizden takipli talasemi major hastalarmdan splenektomi yapilan hastalarin
kayith bilgilerinin tartigtlmas: amaglandi.

Yontemler: Takipli 782 talasemi major hastasimin kayitlar: geriye doniik olarak taranda.
Bu hastalardan splenektomi yapilmig ve kayith bilgilerine ulagilabilen 35 hasta ¢alismaya
dahil edildi. Hastalarin kayith bilgileri, tan1 alma yaglari, cinsiyet durumlari, operasyon
yaslari, operasyon endikasyonlari, selasyon tedavisi, transfiizyon sikhiklar: ve ameliyat
sonrasi klinik yanit durumlar: agisindan detayh incelendi. Istatistiksel incelemede SPSS
13.0 Istatistik program kullanilda.

Bulgular: Hastalarin 22°si (%63) erkek, 13”ii (%37) kiz idi. Ortalama tan alma yag1 8+2
ay, splenektomi yas1 8,5 yil idi. En 6nemli splenektomi endikasyonu artmis transfiizyon
gereksinimiydi (%57,14). Ameliyat 6ncesi transfiizyon gereksinimi, 235+30 mL/kg/yil
iken; ameliyat sonras1 gozlemlerde 11515 mL/kg/yil’a kadar gerilemisti. Splenektomi
oncesi ortalama serum ferritin diizeyi 1745761 ng/mL, splenektomi sonras1 1985+570
ng/mL idi. Izlemlerde hi¢bir hastada sepsis veya pithtilasma bozuklugu gibi herhangi bir
komplikasyon gelismedi.

Sonug: Talasemi hastalarinda splenektomi yakinmalarm azaltilmas: ve transfiiyon sikhg-
nm azaltlmasida faydalhdir. Demir selasyon tedavisinin yetersiz uygulanmas: ile sple-
nektomiye gidis zamam arasinda bir korelasyon olabilir.

Anahtar kelimeler: Cocukluk ¢agi, 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 § 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 1745761 ng/mL, and 1985570 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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GIRIS

Beta talasemi, 3 globin sentezinin azalmasi veya
hig iiretilememesi sonucunda olusan, otozomal rese-
sif gecisli ve yeryliziinde yaygin goriilen kalitsal
anemi tipidir. Hastalik, yasamin erken donemlerin-
den itibaren ilerleyen hemolitik anemi, kardiyak
dekompansasyon, derin halsizlik, diisiik hemoglobin
miktari, kaseksi ve hepatosplenomegali bulgulariyla
karakterizedir. Hastalar, 3-4 hafta ara ile verilen erit-
rosit transfiizyonu ile yasamlarimi sitirdiirmektedir.
Klinik acidan major, intermedya ve minor olmak
tizere lic formu vardir. Talasemiler, akdeniz ve uzak
dogu iilkeleri basta olmak iizere diinyanin her bolge-
sinde degisik oranlarda goriilen heterojen bir hasta-
liklar grubudur. Hemoglobinopati sikli§inin, dogu
Akdeniz iilkelerinde %2.1 ile %11.2 arasinda degisti-
&i bildirilmistir. Bu yiiksek siklik oranlar bu iilkeler-
deki akraba evliligi oranlariin yiiksekligine baglan-
mugtir V. Saglik Bakanlig1 verilerine gore tilkemizde
beta talasemi tasiyicilik sikligi %2.1°dir @. Tedavi
yontemlerinin cogu destekleyici nitelikte olmasina
ragmen, giiniimiizde bilinen tek kiiratif tedavi yonte-
mi kemik iligi naklidir. Splenektomi, bircok hemato-
lojik hastalikta tedavi amagli uygulanabilmektedir.
Ancak, talasemik hastalarda ameliyat sonrasi tam
yanit oranlar1 daha diisiik olmaktadir ®. Talasemik
hastalarda, splenektominin yagam kalitesini artirdig1
ve kan transfiizyon sikliginit azalttigini bildiren calig-
malar mevcuttur @. Splenektomi karar1 alinirken,
tasidig1r potansiyel risklerin degerlendirilmesi ve
belirli endikasyonlarda gerceklestirilmesi Onerilmis-
tir ©.

Bu calismada, klinigimizden takipli 782 talasemi
major hastasindan splenektomi yapilan hastalarin
kay1th bilgilerinin tartisilmas: amaglandi.

GEREC ve YONTEM

Calismamizda cocuk hematoloji poliklinigimiz-
den takipli 782 talasemi major hastasinin kayitlart
geriye doniik olarak tarandi. Bu hastalardan splenek-

tomi yapilmis ve kayith bilgilerine ulagilabilen 35
hasta calismaya dahil edildi. Iki hasta, kayitli verile-
rine ulagilamadigi icin ¢alismaya alinmadi. Hastalarin
kayitl bilgileri, tan1 alma yaglari, cinsiyet durumlari,
operasyon yaslari, operasyon endikasyonlari, selas-
yon tedavisi, transfiizyon sikliklar1 ve ameliyat son-
rast klinik yanit durumlart agisindan detayli incelen-
di.

Artmus transfiizyon ihtiyact (200 mL/kg/y1l {ize-
rinde), semptomatik agir1 dalak biiyiimesi ve 16kopo-
eni ve/veya trombositopeni yapan hipersplenizm
splenektomi endikasyonu olarak kabul edilmisti.

Calismaya alinan hastalarin hepsi splenektomi
tarihinden 2-4 hafta 6ncesinde kapsiillii mikroorga-
nizmalara kars1 asilanmig (pnomokok, meningokok
ve hemofilus influenza), 21-23 yagina kadar penisilin
proflaksisine alinmis ve yillik grip asist yapilmast
onerilmigti.

Istatistiksel incelemede Statistical Package of
Social Science (SPSS), Version 13.0 (SPSS, Inc.,
Chicago, IL) Istatistik programi kullanildi.
Kargilagtirmali incelemelerde Mann-Whitney U testi
kullanildi. P degerinin 0.05°ten diisiik olmasi istatis-
tiksel acidan anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Calismaya cocuk hematoloji poliklinigimizden
takipli 782 talasemi major hastasindan splenektomi
yapilmig ve kayithi bilgilerine ulagilabilen 35 hasta
dahil edildi. Hastalarin 22’si (%63) erkek, 13’i
(%37) kiz idi (p>0.05). Hastalarin ortalama tan1 alma
yast 8+2 ay idi. Hastalarin ¢cogunlugu bir yas altinda
tan1 almasina ragmen, ii¢ hastamizda tan1 daha gec
konulmustu (sirasiyla 14 ay, 18 ay, 20 ay). Hastalarin
yarisindan fazlasinin ebeveynleri akrabaidi. Akrabalik
derecesi olarak ta cogunlugu birinci derece akraba idi
(Tablo 1).

Hastalarin ortalama splenektomi yast 8,5 yil (3-17
yas) idi. Splenektomi endikasyonlarina bakildiginda
sirastyla 20 (%57.14) hastada artmig transfiizyon
gereksinimi, 18 (%51.42) semptomatik agir1 dalak
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biiylimesi ve 7 (%20) hastada lokopoeni ve/veya
trombositopeni yapan hipersplenizm mevcut oldugu
goriildii. Splenektomi gerekcesi artmig kan transfiiz-
yon gereksinimi olan hastalarin ortalama transfiizyon
gereksinimi, ameliyat oncesi 235+30 mL/kg/y1l iken;
ameliyat sonrasi gozlemlerde 115+15 mL/kg/yil’a
kadar gerilemisti (p<0.01). Hastalarin splenektomi
oncesi serum ferritin diizeyi 1745+761 ng/mL (375-
4900) iken; splenektomi sonrasi izlemlerde 1985+570
ng/mL kadar yiikselmisti (p>0.05).

Tablo 1. Hastalarm demografik ve baz klinik 6zellikleri.

Ozellik Sayi(n) % P
Cinsiyet

Kiz 13 372 0581
Erkek 22 62.8
Ebeveyn akrabalik durumu

1.derece akrabalik 10 28.5

2. derece ve/veya uzak akrabalik 8 228 0.584
Akrabalik yok 17 48.5

Tam alma yaglar:

0-12 ay 32 914

12-24 ay 3 86 <005
Splenektomi endikasyonu*

Sik transfiizyon 20 57.14

Masif splenomegali + karin agrisi 18 5142 0.597
Hipersplenizm 7 20.00
Selasyon tedavisi

Diizenli kullanim 5 14.28
Diizensiz kullanim 9 25772 0.09
Hig¢ kullanmama 21 60.00

* Aynt hastada birden fazla endikasyon olabilmektedir.

Hastalarin diizenli selasyon tedavisi alim oranlari
oldukca diisiiktii. Yalnizca 5 (%14.28) hasta diizenli
selasyon tedavisi almasina ragmen, 21 (%60) hasta
hic selasyon tedavisi almamisti. Diizenli selasyon
tedavisi olarak 3 hasta desferoksamin, bir hasta yal-
nizca deferasiroks, 1 hasta desferoksamin ve deferip-
rone kullanildi. Ortalama splenektomi yasi, diizenli
selasyon tedavisi alan hastalarda 9.5+1.5 yil iken, hi¢
ila¢ kullanmayan hastalarda 8.2+1.2 yil idi (p<0.05).

Hastalarin tiimiine acik ameliyat ile total splenek-
tomi yapilmisti. Hastalarin tiimiine operasyon oncesi
kapsiillii bakterilere karsi agilama yapilmis ve penisi-
lin proflaksisi baglanmigsti. Splenektomi sonrasi orta-
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lama izlem stiresi 6x1.5 yil idi. Hastalarin izlemleri
17 yasina kadar cocuk hematoloji polikliniginde
yapilmisg, sonra erigkin hematoloji poliklinigine devir
edilmisti. izlemlerde higbir hastada sepsis veya pihti-
lasma bozuklugu gibi herhangi bir komplikasyon
gelismedigi goriildii.

TARTISMA

P-talasemide yasam siiresi kisalmis olan eritrosit-
ler, dalaktan gecerken yikima ugrar. Dalak agir1 yikim
sonucu konjesyona ugramakta ve biiylimekte, anemi
sonucu transfiizyon gereksinimi giderek artmakta ve
biiylimiis olan dalak, giderek artan bir hareket kisitli-
lig1 ve karin agrisina neden olmaktadir. Ayrica asiri
biiylimiis dalakta zamanla eritrosit diginda 16kosit ve
trombosit tutulumu artmakta, hipersplenizm olarak
tanimlanan tablo meydana gelebilmektedir. Talasemi
tedavisindeki temel hedeflerden birisi dalak ile ilgili
bu istenmeyen tablolarin ve bunlarin sonucu olarak
gerceklestirilen splenektominin olabildigince azaltil-
masidir. Ancak, belirli sartlar olustugunda gercekles-
tirilen splenektominin, yasam kalitesini artirdigi ve
kan transfiizyon sikligini azalttigini bildiren caligma-
lar mevcuttur ®. Azalmis kan transfiizyon gereksini-
mi ayn1 zamanda hastada demir yiikiiniin azalmasina
yardimci olmaktadir ©7,

Erken yaglarda baglanan diizenli transfiizyon
programlarinin hastalarda splenomegali gelisimini
durdurabildigi, ancak hipersplenizm olusmasini
engelleyemeyebilecegi bildirilmistir ®. Splenektomi
endikasyonlart; yillik transfiizyon gereksiniminin
180-200 mL/kg/y1l iistiinde olmasi, splenomegaliye
bagli yakinmalarin olmasi, 16kopenive/veya trombo-
sitopeni varlig1 ve uygun selasyon tedavisine ragmen,
artmig demir yiikii olarak bildirilmigtir ©®. Dalagin
agir1 biliylimesiyle hipersplenizm gelisen hastalarin
splenektomiden yarar gordiikleri bildirilmigtir €'
Ayrica splenektomi yapilan 16 hastanin incelendigi
bir ¢aligmada transfiizyon gereksiniminde uzun siire-
li bir azalma oldugu gosterilmigtir ‘Y. Splenektomi
yapilmis talasemik hastalarin incelendigi bir ¢aligma-
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da ameliyat Oncesi transfiizyon gereksinimi 270+90
mL/kg/y1l iken, ameliyat sonras1 155+31 mL/kg/yil’a
kadar diistiigii bildirilmistir . Hastalarimizda ¢ogun-
lukla artmig transfiizyon gereksiniminden dolay1
splenektomi gerceklestirilmisti. Calismamizda ame-
liyat 6ncesi kan transfiizyon gereksinimi 235+30 mL/
kg/yil iken, ameliyat sonrasi gozlemlerde 115+15
mlL/kg/yil’a kadar azalma saglandig1 goriildii.
Talasemi hastalarinda artmis transfiizyonlar ve
GIS’ten demir emilimi artis1 sonucu ortalama 0.3-0.6
mg/kg/giin demir birikimi olustugu bildirilmigtir 2.
Artmig demir yiikiiniin en 6nemli komplikasyonlart,
gelisme geriligi, sekstiel gelisim kusurlari, kalp has-
taliklari, karaciger bozukluklar1 ve endokrin bezlerin
tutulmasina bagh cesitli klinik tablolar olarak sirala-
nabilir. Bu hastalarda en 6nemli mortalite ve morbi-
dite nedeni kalp yetmezligi ve ciddi aritmilerdir .
Selasyon tedavisine baglanmasi icin, 2 ile 4 yaglari
arasinda, 20-25 iinite eritrosit siispansiyonu alimi
sonrast, serum ferritin diizeyinin > 1000 g/dL olmasi
ve karaciger demir konsantrasyonunun 3 mg Fe/g
kuru agirlik olmasi onerilmektedir ®. Giiniimiizde
selasyon amaglh ti¢ ajan (desferoksamin, deferipron
ve deferasiroks) kullanilabilmektedir. Yapilan bircok
calisma, selasyon tedavisinde deferipron ve desferok-
samin kombinasyonun kullanilmasinin kardiak ve
endokrin fonksiyonlar1 diizelttigi, serum demir ve
ferritin diizeylerini azalttig1 ve yagam siiresini uzatti-
gin desteklemektedir ¥. Yapilan bir ¢aligma, sple-
nektomi sonrasi viicutta demir birikim hizinin belir-
gin sekilde azaldigini gostermistir 9. Ayrica bagka
bir ¢alismada da splenektomi sonrasi azalmig trans-
flizyon gereksinimine ragmen, serum demir ve ferri-
tin diizeylerinde artis oldugu gosterilmigtir ©. Bu iki
calisma splenektominin viicutta demir birikim hizint
azaltici etkisine ragmen, birikimin devam ettigini ve
dolayistyla ferritin diizeylerinin de giderek arttiini
ortaya koymaktadir. Calismamizda hastalarin ¢ogun-
lugunun selasyon almamis olmasi ve diizenli gelas-
yon alan hastalarin ortalama splenektomi yagsinin
digerlerinden belirgin sekilde fazla olmasi, diizenli
selasyon kullanimimnin splenektomiye gidis hizim

yavaglatict etkisi olabilecegini diisiindiirmektedir.
Hastalarimizda serum ferritin diizeylerinde splenek-
tomi sonrasi artis oldugu goriildii.

Hemoglobinopati sikliginin, dogu Akdeniz iilke-
lerinde %?2.1 ile %11.2 arasinda degistigi ve bu duru-
mun en Onemli nedeninin yiliksek akraba evlilik
oranlari oldugu bildirilmigtir V. Pakistan’da yapilan
bir caligmada, beta talasemili cocuklarin ebevynlerin-
de %81 oraninda akraba evliligi oldugu bildirilmistir
U7 Trak’tan bildirilen bir ¢aligmada ise talasemili
cocuklarin ebeveynlerinde akrabalik oran1 %64 .4
bulunmustur *®. Ayrica Iran’da yapilan bir ¢calismada
ise ebeveynler arasindaki akrabalik orani hasta cocuk-
lu ailelerde %49,5, saglam ailelerde ise %31 olarak
bildirilmigtir (. Tiirkiye Istatistik Kurumu Aile
Yapist Aragtirma Raporu 2006 verilerine gore,
Tiirkiye’de akraba evlilik oram1 % 20.9 ve en yiiksek
akraba evliligi orami ise %40.4 ile Giineydogu
Anadolu bolgesine aittir @”. Calismamizdaki akraba
evlilik oran1 (%51,5) literatiir ile uyumlu bulundu.

Splenektomi sonrasi sepsis ve vendz tromboem-
boli riskinin artti§1 bircok caligmada gosterilmistir
@2122) - Splenektomize talasemi hastalarinda bir kro-
nik hiperkoagiilabilite durumunun varlig1 bildirilmis-
tir ¥, Bir ¢alismada splenektomi sonrast 10 yillik
izlemde alt1 hastanin sepsisten dolay1 6ldiigi bildiril-
mistir . Hastalarimizda izlem siiresi boyunca her-
hangi bir septik veya tromboembolik komplikasyon
saptamadik.

SONUCLAR

Talasemi hastalarinda splenektomi yakinmalarin
azaltilmasi1 ve transfiiyon sikliginin azaltilmasinda
yararhidir. Demir selasyon tedavisinin yetersiz uygu-
lanmasi ile daha erken yaglarda splenektomi gecirme
arasinda bir korelasyon olabilir. Bolgemizde akraba
evliligi siklig1 fazla oldugundan, talasemi agisindan
toplum egitimi ve tarama programlarinin yayginlagsti-
rilmasi gereklidir.
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