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Talasemi Majorda Biiyiime ve Endokrin
Komplikasyonlar
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OZET

Amac: Talasemi majorda (TM) sik goriilen endokrin komplikasyonlarin erken tani ve tedavileri, olgularin
vasam kalitelerini olumlu yénde etkileyecedinden cnemlidir. Calismamizda merkezimizde izlenen TM’lu
olgulardaki endokrin sistem bozukluklarinin sikligi ve dagiliminin arastirilmast amaclanmistir.

Yontem: Hemoglobinopati tanisi ile izlenen 252 olgumuzdan 161 TM’li olgu 0-3, 4-9, 10-14, 15-20 ve 21-30
vas gruplarinda biiyiime ve 10 yas ve lizerindeki 75 olgu ayrica hipogonadizm, hipotiroidi, bliyiime hormonu
eksikligi, glukoz metabolizmast bozuklugu, hipoparatiroidi yoniinden incelenmislerdir. Olgularin boy persantil
ve standart sapma skorlart (SDS) tespit edilmis, yasa gbre boyu 3 pesentil altinda ve villik biiyiime hizt 10
persentil altinda olanlarda instilin, L-Dopa biiytime hormonu uyart testleri yapilmistir. Ayrica 10 yas tizerindeki
olgularda sekstiel maturasyon evrelemesi, gonadotropin salgilatict hormon (GnRh) ve tirotropin salgilatict
hormon (TRH) testleri ile oral glukoz tolerans testi uygulanmistir.

Bulgular: Blytime geriligi oranit tim olgularda %20 iken 3 yag tzerindeki yas gruplarinda sirast ile %12,
%30, %47 ve %27 bulunmustur. Boy SDS’lerinin pubertal dénemde en disiik diizeyde oldugu gériilmiis, bu
olgulardaki boy kisaliginin en énemli nedeninin pubertal gecikme oldugu anlagilmistir. Biiyiime hormonu
eksikligi yalnizca bir olguda, vetersizligi ise 2 olguda tesbit edilmistir. 10 vas ve tlizerinde en sik gériilen
endokrin komplikasyon %78 ile hipogonadizmdir. Primer klinik hipotiroidi %21, insiiline bagimli diabetes
mellitus (IDDM) %9.3 iken en diisiik oranda gériilen komplikasyon %4 ile hipoparatiroidizmdir. 75 olgunun
%64’tinde bir endokrin komplikasyon meuvcut iken %25.3’tinde birden fazla komplikasyonun eslik ettigi
goriilmiis, ve bu son grupdaki olgularin %63.6’sinin ise 20 yas tizerinde olduklan tesbit edilmistir.

Sonug: Endokrin komplikasyonlar, talasemi majorlu olgularda, sik goriilen ciddi organ vyetmezlikleridir.
Olgular, bu komplikasyonlar yéniinden rutin olarak degerlendirilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Talasemi major, biiyime geriligi, endokrin komplikasyonlar

SUMMARY

Aim: Early diagnosis and treatment of endocrine dysfunction, the most frequent complication seen in
thalassemia major (TM) patients is important for improving their quality of life. Our aim in this study was to
find out the incidence and the distribution of endocrin dysfunction in our TM patients.

Methods: Out of 252 patients with hemoglobinopathy, 161 TM patients were evaluated for growth
retardation within the 0-3, 4-9, 10-14, 15-20 and 21-30 year age groups and 75 patients over 10 years old
were also evaluated for hypogonadism, hypothyroidism, growth hormon deficiency, glucose metabolism
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impairment and hypoparathyroidism. Height percentile and standard deviation scores (SDS) of the patients
were obtained; the ones with height < 3 percentile and height velocity /vear<10 percentile were tested for
growth hormon deficiency / insufficiency. Gonadotropin releasing hormone (GnRh), thyrotropin releasing
hormone (TRH) stimulation tests and oral glucose tolerance testing (OGTT) were also done.

Results: The incidence of growth retardation for the overall TM patients studied was found 20%; whereas
within the age groups over 3 years of age it was 12%, 30%, 47% and 27%, respectively. The lowest height
SDS was seen during the pubertal stage showing that delayed puberty was the major factor for stunted
growth in TM patients. Growth hormon deficiency was found in only one patient whereas insufficiency in two
patients. Most frequent endocrine complication seen over 10 years of age was found to be hypogonadism
(78%). Incidence of clinical primary hypothyroidism, insulin dependent diabetes mellitus (IDDM) and
hypoparathyroidsm were 21%, 9.3% and 4% respectively. While 64% of the 75 patients had one endocrine
complication, 25.3% were associated with multiple endocrine complications. Ages of the 63.6% of the latter
group were over 20 years old.

Conclusion: Endocrine evaluation must be carried out regularly in TM patients for a better quality of life.

Key Words: Thalassemia major, growth retardation, endocrine dysfunction

B-Talasemi tedavisindeki gelismeler, olgularin
yasam strelerini uzatmus, yasam kalitesinde
ivilesme saglamistir. Ne var ki, bu kez de olgu-
lar, kronik demir birikimi, hipoksi, demir ve/
veya desferrioksaminin olasi toksik etkilerinin
neden oldugu cesitli organ yetmezlikleri ve
tedavi sorunlan ile karsi karsiya kalmslardir (1).
Kalp yetmezligi bu hastalarda en sk 6lim
sebebi olarak bildirilmesine karsin, yasam stire-
sinin uzamasiyla birlikte yasam kalitesi de on
plana ¢ikmustir. Bu hastalarda, yasam kalitesini
etkileyen ve olgularin dzgtivenlerini azaltan en
énemli bozukluk endokrin fonksiyonlarin erken
yasta etkilenmesidir. Boy kisaligi ve pubertal
gecikme talasemili olgularda en sik gorilen
endokrin sorunlardir. Ayrica, hipotiroidi ve
diabetes mellitus da ikinci ve {iclincti dekadda
sik gb'rijlen komplikasyonlardir (2). Endokrin
sorunlann erken tani ve tedavisi sliphesiz bu
hastalarda yasam kalitesini de olumlu yonde
etkileyecektir. Bu calismada, merkezimizde karsi-
lasilan endokrin sorunlarn sikhig ve dagilimi-
nmin arashirilmasi amaclanmustir.

HASTALAR VE YONTEM
Hastalar

SSK Tepecik Egitim Hastanesi Cocuk Klinikleri
blinyesinde kurulan talasemi tinitesinin 10 yatag
mevcut olup 1990 yilindan beri Ege bolgesin-
deki talasemili hastalara hizmet vermektedir.

SSK Tepecik Hast Derg 2002;12(2-3):83-90

Ege bolgesinde en fazla hastaya sahip olan
{inite olma tnvanini elinde bulundurmaktadir.
Halen 9 ay-40 yas arasindaki 252 hemoglobi-
nopatili olgu (131 erkek, 121 kadin) merke-
zimizde izlenmektedir. Bunlardan 200’0 (%79)
talasemia major, 34’0 (%12) talasemia inter-
media, 12’1 (%5) S/B+ talasemi ve 6’s1 (%2)
orak hiicreli anemidir.

Tim talasemi majorlu hastalar fizik muayene
ve kan transflizyonu icin 2-4 hafta araliklarla
merkezimize gelirler. Transflizyon, eritrosit siis-
pansiyonu olarak ve 4-log l6kosit filtresi kulla-
nilarak yapilmaktadir. 1990 yilindan itibaren
haftada 5-7 giin olmak iizere derialtina desfer-
roksamin inflizgonu uygulanmaktadir. Her hasta-
nin inflizyon pompast mevcut olup gece 8-10
saat stireyle kullanilmaktadir. Merkezimiz kurul-
madan o6nce olgularin cogunda diizensiz im
desferrioksamin uygulandigi 6grenilmistir.

Olgular, 3-6 ayda bir merkezimizde birkac glin
yatirilarak serum ferritin  diizeyleri ve diger
biyokimyasal testleri yapilir, yasla ilgili kompli-
kasyonlar; kardiyak, endokrin ve hepatik fonksi-
yonlar yoniinden degerlendirilirler. Ayrica her ay
yapilan pediatrik hematolog, kardiolog, endokri-
nolog ve cocuk cerrahinin da katildigi multi-
disipliner toplantilarda, hastalardaki organ dis-
fonksiyonlart ve psikolojik sorunlar degerlen-
dirilmekte ve tartigilmaktadir.
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Biiyiime ve endokrin fonksiyonlarin
degerlendirilmesi

Buiytimesi izlenmis ve tiim endokrin fonksiyon-
lart incelenmis olan 92 kiz, 69 erkek toplam
161 talasemi major hastasi degerlendirilmeye
alindi. Boy dl¢timleri duvara sabitlenmis stadio-
metre ile yapildi. Yasa gore boy persentilleri ve
standart deviasyon skorlari (boy SDS) Neyzi ve
ark. (3)nin Tirk cocuklari i¢in hazirlamis oldugu
standartlara gore de@erlendirildi. Yasa gore boyu
3P altinda veya willik biiytime hizi 10P altinda
olan ¢ocuklarda insulin ve L-dopa ile biyiime
hormonu uyan testleri yapildi. Serum biiyiime
hormonu (BH) o&lcimii  monoklonal assay
yontemi ile yapildi. Her iki uyan testine <5
ng/ml yanit “bliyiime hormonu eksikligi”, bir
veya iki teste 5-7 ng/ml yanit “biiyiime hormo-
nu yetersizligi”, >7 ng/ml yanit “normal” olarak
kabul edildi (4).

Pubertal derecelendirme Tanner (5) kriterlerine
gore yapildi. Ayrica, bazal plazma follikiil uyarics
hormon (FSH) ve luteinize edici hormon (LH)
diizeyleri ile testosteron ve dstrodiol diizeyleri
olctildii.  Puberte gecikmesi olan hastalarda
hipotalamo-pituiter aksi degerlendirmek icin
GnRH testi uyguland: (6).

Tiroid fonksiyonlarinm degerlendirmek icin T3,
T4, serbest T4 (FT4) ve tiroid uyarici hormon
(TSH) degerleri olctildii ve ayrica TRH stimu-
lasyon testi uygulandi (7). Bunlardan baska,
aclik plazma glukoz degerleri dlctildii ve glukoz
toleransini  degerlendirmek icin oral glukoz
tolerans testi (OGTT) uyguland: (8). Hipopara-
tiroidi icin serum kalsiyum, fosfor, alkalen fos-
fataz ve parathormon cahsildi. Klinik bulgular

Talasemide endokrin komplikasyonlar

varliginda dustik kalsiyum, vyiiksek fosfor ve
distk parathormon diizeyleri klinik hipopara-
tiroidi olarak yorumlandi (9).

BULGULAR

Hastanemizde izlemde olan hastalarin biiyiime
durumu Tablo 1'de gdsterilmistir. Boyu 3P
altinda olan olgularin oram 4-9, 10-14, 15-20,
21-30 yas gruplarinda sirasiyla %12, %30,
%47 ve %27 olarak bulunmustur (Sekil 1). Olgu-
larnn 6zellikle adolesan dénemde boy SDS’lerinin
giderek disttigi ve 15-20 yas arasinda en alt
diizeye eristigi goriilmektedir (Sekil 2).
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Sekil 1. Degisik yaslarda boyu 3P altinda olan talasemi
major’lu olgularin orani.
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Sekil 2. Talasemi major’lu hastalarda boy SDS durumu.

Tablo 1. 161 Talasemi majorlu hastalarda biiyiime durumu.

Yas gruplar Hasta sayisi Boy<3P olan hasta sayist (%) Boy SDS (median)
0-3 28 0 (0) -

4-9 58 7(12) -1.2

10-14 43 13 (30) -1.9

15-20 21 10 47) 2.1

21-30 11 3(27) -0.3
Toplam 161 33 (20) -

Cilt 12, Say1 2-3, Agustos - Aralik 2002
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On vyas ve Uzerindeki 75 hastada goriilen
endokrin komplikasyonlar Tablo 2 ve Sekil 3'de
gosterilmistir. Bunlardan en sik gortileni hipo-
gonadizm (%78) olup, swrast ile hipotiroidi
(%29), IDDM (%10), biyiime hormonu eksik-
ligi (%10), hipoparatiroidi (%4) olarak tespit
edilmistir. Kizlarda puberte gecikmesi (%46)
erkeklerden daha az (%79) goriiliirken, puber-
teye girmis olan kizlarin yaklasik {icte birinde
(%31) daha sonra sekonder amenore ortaya
cikmustir (Tablo 3).

: Hipoparatiroidi
[ BH eksikligi
Diabetes mellitus

A R . . 1
~ Hipotiroidi

Hipogonadizm
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Sekil 3. Talasemi major’lu hastalarda endokrin
komplikasyonlarin dagilima.

Boylan —2SD altinda olup, eslik eden endokrin
komplikasyonu olmayan 10 olgudan yalnizca
birinde (%10) bliyiime hormonu eksikligi tesbit
edilmis, 2 olguda da parsiyel yetersizlik saptan-
mustir. Elde edilen veriler, adolesan donemde
artan boy kisaliginin asil nedeninin puberte
gecikmesi oldugunu distindiirmektedir.

Hipotiroidi talasemi majorlu hastalarimizda hipo-
gonadizmden sonra ikinci siklikla karsilastigirmz
endokrin komplikasyondur. On yasindan biiyiik
hastalar icinde %29 sikhkla goriilmekte olup
bunlann da yaklasik dortte tictinde klinik hipo-
tiroidi seklindedir (Tablo 2).

[DDM olan hastalarimizin orani %9.3 (7 olgu)
olup ortalama tam yas1 18.7 yil, tanudaki orta-
lama ferritin degeri 5270 ng/dl, ortalama ALT
68U/I'dir. Subkutan desferroksamin baslama
yaslart 28 il olup, tiim olgularda IDDM’e birden
fazla komplikasyon eslik etmektedir.

Hipoparatiroidi saptanan olgularin orar tim seri
icinde %1.8, 10 yas lizerindeki olgularda ise %4
olarak bulunmus olup, talasemi majorlu hastalar-
da en az rastlanan endokrin komplikasyondur.

Tablo 2. Talasemi majorlu hastalarda endokrin komplikasyonlarin dagilima.

Komplikasyon >10 yas Ortalama tani yast Ferritin (ng/ml)F
Sayl Yiizde (yal)
Hipogonadotopik hipogonadizm® 16 50 18.4 4910
Hipotiroidi 22 29
Preklinik 6 8.0 13.2 3280
Klinik 16 21 155 3700
Buiytime hormonu eksikligi 1 10 12.9 3556
Glukoz intoleransi 5 6.6 16.7 3950
IDDM 7 9.3 18.7 5270
Hipoparatiroidi 3 4.0 18.5 5680

* 14 yas ve lzerindeki 32 hasta degerlendirmeye alinmistir.

** Boy SDS<-2 olup baska endokrin komplikasyonu olmayan 10 olguda ¢alisilmistir.

# Tan anindaki ortalama ferritin diizeylerini géstermektedir.

Tablo 3. Onbes vas ve iizerindeki 32 talasemi major’lu hastada hipotalamik-pituiter-gonadal aksin degerlendirilmesi.

Hastalar Gecikmis GnRH uyarisina HCG uyarisina Sekonder
puberte yanit vermeyenler yanit vermeyenler amenore
n(%) n(%) n(%) n(%)
Erkek (215 yas), n=19 15 (79) 12 (63) 11 (58) -
Kadin (>14 yas), n=13 6 (46) 31) 4(31)
Toplam (n=32) 21 (66) 16 (50) 11 (58) 4(31)

SSK Tepecik Egitim Hastanesi Dergisi
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Tablo 4. Komplikasyonsuz ve komplikasyonlu olgularin yas gruplarina gére dagilima.

Yas Grubu Komplikasyon yok Bir Komplikasyon > Bir Komplikasyon
(y) n(%) n(%) n(%)

10-14 n=43 21 (48.8) 19 (44.2) 3(7.0)

15-20 n=21 4(19.0) 8(38.1) 9(42.9)

21-30 n=11 2(18.2) 2(18.2) 7 (63.6)

Tablo 4, komplikasyonlu ve komplikasyonsuz
olgulann yas gruplarindaki dagiliminm gostermek-
tedir. 10-14 yas grubundaki olgularin %49’unda
komplikasyon yok iken, 21-30 yas grubunda
ise birden fazla komplikasyonun eslik ettigi olgu
sayisi %63.6'dir.

TARTISMA

Talasemi majorda endokrin sistem bozukluk-
lan, sik goriilmeleri, cok sayida endokrin bezi
etkilemesi ve erken yaslarda ortaya ¢ikma gibi
ozellikleri nedeniyle oldukca onemlidir. Tum
komplikasyonlarda etyoloji multifaktoryel olup
temel patoloji, yogun demir birikimi, kronik
hipoksi, demirin toksik etkisi ve selasyonun
baslama zamanina ve uygun sekilde kullanilma-
masina baglanmaktadir (1,2).

Talasemi majorda en sik gorillen endokrin
disfonksiyon biiyiime ve sekstiel matiirasyonda
gecikmedir (10). Biylimede geri kalma, 5-6 yas-
larinda basglar, 9-10 yaslarda uygun persentille-
rin altina diser. 15 yas ve tizerinde ise puber-
tal atagin yetersizligi nedeniyle boy kisaligi belir-
gin hale gelir (11-13). Hastanemizde izlemde
olan 4-9, 10-14, 15-20, 21-30 yas gruplarin-
daki olgularin sirast ile %12, %30, %45 ve
%27 sinin boylan 3P altindadir. Bu rakam genel
toplamda (161 olgu) %28.5 bulunmustur. Puber-
tesi gecikmis olgularin ise %55’inde buytime
geriligi saptanmustir. Bu durum pubertal gelisme-
nin biiyiime {izerindeki etkisini agik¢a gostermek-
tedir.

Biiyiime hormonunun eksikligi/yetersizliginin
(BHE/Y) bu hastalarda kisa boya neden olan
dénemli faktérlerden biri olabilecegi distintile-
rek, son yillarda bu konuda cok sayida arastir-
ma yapimstir (10-15). Ancak alinan sonuglar
birbirini desteklememektedir. Arcasoy ve ark.

Cilt 12, Sayi 2-3, Agustos - Aralik 2002

(14) kisa boylu, kemik yast geri ve BHE olan 10
talasemi majorlu (yas ort. 11.6) olguda bir vil
stire ile 0.7 IU/kg/hafta dozda rhGH kullan-
muslar, sonuclart ayni yaslardaki BHE olan
talasemi major olgular ile karsilastirmislardir.
Biiyime hizi (cm/yil), SDS ve biiyiime hizinda
gelisme parametrelerinde iki grup arasinda
anlamh fark'bulmu§lard1r. Theoridis ve ark. (10)
BHE/Y olan 13 olguda 1.6-9 il siire ile rhGH
kullanarak biiyiime hizindaki gelismeyi 5.7 cm/
yil olarak saptamislar ve BHE nin talasemi major-
lu olgularda %20’lerde oldugunu ifade etmisler-
dir. Genel kani, kisa boyun énemli nedeninin
pubertal atagin gecikmeli ve yetersiz olmasi,
BHE tesbit edilmesi halinde olgularin tedaviden
yarar gorebilecegi, ancak hedef boya ulasama-
yacagi dog@rultusundadir (10-15). Bizim olgula-
rimiz icinde boylar —25D altinda olup, eslik eden
endokrin komplikasyonu olmayan 10 olgudan
valnizca birinde (%10) BHE tesbit edilmis, 2
olguda da parsiyel yetersizlik saptanmustir.

Govde ve ekstremitelerde kisalikla giden defer-
roksamine bagh gelistigi diistintilen iskelet siste-
mi displazileri, omuriligin gelisim bozukluklari,
hipotiroidinin varh@i, kronik ¢inko eksikligi gibi
faktorler de talasemi majorda blyiimeyi etki-
leyen diger faktorlerdir (16-22). De Sanctis ve
ark. (16) iskelet displazili olgularin %72 sinde
BHE/Y bulmuslar, ¢inkonun demir ile birlikte
selasyonunun organizmada cinko eksikligi yara-
tarak bilyiime kusuruna ve/veya Insiilin-like-
growth factor-1 sahmminda yetersizlige neden
olabilecegini vurgulamuslardir. Calismacilar, ayrica
deferroksaminin ¢ok yiiksek doz kullaniminin
hiicre proliferasyonunu, protein sentezini, kemik-
te mineral depolanmasint ve kikirdagin maturas-
yonunu engelleyebilece@ini ileri stirmuslerdir.
Kwan ve ark. (22) ise 68 talasemi majorlu olgu-
nun 65’inde serum cinko diizeylerini normal
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bulmuslardir. Aydinok ve ark. (21), talasemi
majorlu olgularda idrarla cinko atiliminin yiiksek
oldugunu, ancak ¢inko hemostazinin korundu-
gunu, bu nedenle bu olgularda ¢inko destegine
gereksinim olmayabilecegine isaret etmislerdir.

Hipogonadizm, talasemi majorlu olgularda sik
gortlen diger bir 6nemli komplikasyondur.
Pubertenin gelismesi, belirli bir asamada durak-
lamasi ve/veya son dénem gonadal yetersizligi
kapsar (23,24). Olgulann tizerinde ciddi psikolojik
yiik olusturur.  Genellikle hipotalamo-hipofizer
aks, demir yiiki ve hipoksiden gonadlara gore
daha erken dénemde etkilenir. Bu nedenle énce-
likle pubertal gelismeyi saglayan hormonlarin
yetersizligi ortaya cikar. Daha sonraki asamada
gonadlar hasar goriir ve testesteron ve dstra-
diol salimmu diiser. Bu klinik tablo eksik hormon-
larin replasmant ile tedavi edilebilir. Hipogona-
dism prevalansi, talasemi major da %50-55
oraninda bildirilmektedir (23,24). Ondoért yas
lizerindeki merkezimiz olgularinda ise sekstiel
matiirasyonda gerilik (gecikmis puberte) genel
toplamda %66 (erkeklerde %79), GnRH va yanit-
sizhk %50, sekonder amenore %31 oranlarinda
bulunmustur. Talasemi majorlu olgulara saglikhi
bir sosyal ve sekstiel yasam saglanabilmesi icin
olgularin tedaviye mutlak uyumu ve hipogona-
dizmin erken tam ve tedavisi 6nemlidir. Nite-
kim Skordis ve ark. (25) 50 talasemi major, 17
talasemi intermediali annenin (gebelik yasi ort.
25 yil) 2500 g Uzerinde toplam 81 canh bebek
dinyaya getirdiklerini, gebeligin yakin takiple
problemsiz yiiriitiilebilecegini yayinlamislardir.

Hipotiroidi, gortlme sikh@ yiiksek diger bir
endokrin komplikasyondur. Subklinik (bazal T3,
T4, FT4 ve TSH degerleri normal iken TRH’a
abartili TSH yaniti), kompanze preklinik (bazal
T3, T4, FT4 normal, TSH normal veya yiiksek,
TRH’a 8-15 kat yiiksek TSH yamti) ve klinik
primer hipotiroidi (klinik bulgular ve diistik T3,
T4, yiiksek TSH) olmak tizere 3 ayr Klinik formda
goriltr. Tiroid bezinin demir yiki-toksisitesi ve
hipoksiye cok hassas oldugu, erken dénemde
hasara ugrayabildigi bilinmekte, bu nedenle
TRH testi uygulanarak preklinik evredeki olgu-
larin tesbiti ve daha yakindan izlemi énerilmek-
tedir (26,27). Preklinik formdan Kklinik forma

gecis bazan wyillar alabilmektedir. Hipotiroidi,
calismacilar tarafindan degisik oranlarda bildiril-
mektedir. Tarafimizdan 1994 yilinda yaymlanan
bir c¢alismada preklinik kompanze hipotiroidi
%37.5 (yas ort. 13.2+2.41) olarak bulunmus,
TRH'ya TSH yaniti ile ALT ve ferritin diizey-
leri arasinda iliski saptanmamustir (26). 1994-
2000 willart  arasinda preklinik  kompanze
hipotiroidili olgularimizin birkact klinik forma
déntsmis olup veni tanilarla birlikte 10 yas
lizerinde toplam 75 talasemi majorlu olgumuz-
da klinik hipotiroidi oram %21’dir. Hipotiroi-
dinin bu olgularin bliytimesine olumsuz katkis
oldugu da bilinmektedir. Nitekim, 16 klinik hipo-
tiroidili olgumuzun ortalama boy SDS’i -3.25
dir. Ancak bu olgularimizin tiimiinde diger endok-
rin ve nonendokrin komplikasyonlar eglik etmek-
tedir.

Glukoz metabolizmast bozukluklar, -talasemide
goriilen diger bir komplikasyon grubudur. Bozuk
glukoz toleransi (BGT) ve insiiline bagimh diya-
betes mellitus (IDDM) olmak tizere 2 formda
karsimiza cikar. IDDM %4-10 oranlarinda goriil-
mekle birlikte, yiiksek oranda mortaliteye sahip-
tir. 1861 olguluk serilerinde Itayan calisma grubu
(28) 17 vyas ve tlizerindeki olgularinda %4,9,
Arrigo ve ark. (29) %13.8 orarunda IDDM bildir-
mislerdir. Bizim calisma grubumuzun IDDM
orani (yas>10) %9.3 (7 olgu) olup ortalama tani
vast 18.7 yil, tamdaki ortalama ferritin degeri
5270 ng/dl, ortalama ALT 68U/1I'dir. SC Des-
feral baslama yaslar >8 yil olup, tiim olgularda
IDDM'e birden fazla komplikasyon eslik etmek-
tedir.

Hipoparatiroidi son villarda tanimlanan, tiim
komplikasyonlar icinde daha az siklikta gériilen,
pek cok endokrin ve nonendokrin patolojinin
eslik ettigi, daha cok ikinci-ticlincii dekadda gorii-
len bir komplikasyondur (30). Goriilme orant
%2-4 olarak bildirilmektedir. Bizim serimizde ise
bu oran tim talasemi majorlu olgularda (161 olgu)
%1.8, 10 yas tizerindeki olgularda %4 'diir.

Talasemi major'da yas ile komplikasyon sayisi
ve ciddiyeti arasinda onemli bir iliski vardir.
Prepubertal dénemde olgular genellikle kompli-
kasyonsuz veya tek komplikasyonlu iken pubertal
dénem ve eriskinde birden fazla komplikasyo-
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na sahip olgularin orani yiiksektir. Olgular, rutin
olarak kapsamli bir sekilde en az yilda bir kez
bu komplikasyonlar yéniinden degerlendirilmeli
ve olgularin tedaviye uyumlari saglanmalidir.
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