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Talasemi major tanisi olan hastalarda
osteoporoz sikhginin degerlendirilmesi

Determination of osteoporosis frequency among the thalassemia major patients

Hatice Hamarat', Géknur Yorulmaz?, Ugur Bilge®, Ozlem Demirpence*

Ozet

Amac: Talasemilerin en agir tipi talasemi majordir. Talasemi ma-
jorlt hastalarda anemi, hepatosplenomegali ve spinal deformiteler
gibi kemik deformiteleri yaninda osteoporoz da gorilebilmekte-
dir. Amacimiz talasemi major tanisi olan hastalarda osteoporoz
sikligini degerlendirmektir.

Yontem: Calismaya talasemi major tanisi alip takipte olan bireyler
dahil edildi. Kemik mineral dansitesi T ve Z skorunun -2.5'in altinda
olmasi osteoporoz, -1 ile -2.5 arasinda olmasi ise osteopeni olarak
kabul edildi. Hastalarin osteoporoz acisindan tedavi alip almadiklari
sorgulandi.

Bulgular: Calismaya 14’0 erkek, 11'i kadin toplam 25 talasemi ma-
jor hastasi alindi. Hastalarin yas ortalamasi 22.0+£0.90 yildi. Kemik
mineral dansitesi skorlarina gore hastalarin 16'sinda hem Z hem de
T skorlarina gére osteoporoz, 9 hastada ise osteopeni saptandi. Bu
hastalarin hicbirisine daha 6nce osteoporoz taramasi yapilmamis ve
herhangi bir destek tedavisi de baslanmamisti.

Sonug: Talasemi major hastalarinin kalan hayatlarini ve yasam ka-
litesine olan etkileri acisindan kemik dansitometri ile taranmasinin
ve uygun tedavilere en erken donemde baslanmasinin énemli ol-
dugu goristndeyiz.

Anahtar s6zciikler: Talasemi major, osteoporoz, osteopeni.

alasemilerin dahil oldugu hemoglobinopatiler, sik

goriilen kalitsal hastaliklardandir. Tropik ve sub-

tropik bolgelerde daha sik goriilmekle birlikte tl-
kemizde en stk Akdeniz bolgesinde goriilmektedir. Talase-
mi tagtyicith@t %2.1 iken"” hastahgin Tiirkiye’deki sikligs
%0.37-0.6 arasinda degismektedir.”

Talasemiler kalitsal hastaliklar olup en ag1r tipi talase-
mi majordiir. Talasemi majorde beta globin sentezinde

Summary

Objective: Thalassemia major is the heaviest form of the tha-
lassemias. Anemia, hepatosplenomegaly, spinal deformities and
osteoporosis can be seen in the patients with thalassemia major.
Our aim is to detect the frequency of osteoporosis among the tha-
lassemia major patients.

Methods: Patients with diagnosis of thalassemia major were
included in the study. Bone mineral density (BMD) scores (T-score
and Z-score) less than -2.5 were accepted as osteoporosis and the
scores between -1.5 and -2.5 were accepted as osteopenia. Patients
were asked if they had any treatment for bone disorders.

Results: Total 25 patients with thalasemia major (14 men, 11
women) were included to study. Patients average age was 22.0+
0.90 years. According to BMD scores 16 of our patients had
osteoporosis where as 9 patients had osteopenia. None of the
patients were screened for osteoporosis and also none of them
was taken any supportive bone treatment.

Conclusions: Patients with thalasemia major should be screened
for osteoporosis which will affect their further life and quality of
life and appropriate medications should be given at early stages.

Key words: Thalassemia major, osteoporosis, osteopenia.

ciddi bir defekt vardir ve sentez ya ¢cok azdir ya da hig yok-
tur.”’ Talasemi majorlii hastalarda anemi, karaciger ve da-
lak biiytimesi ve kafa ve yiiz kemiklerinde genigleme, rasi-
tizm, skolyoz, spinal deformiteler gibi kemik deformitele-
ri yaninda sinir basist kiriklar ve ileri diizeyde osteoporoz
goriilebilmektedir.”

Diinya Saglik Orgiitii’'ne gore osteoporoz kemik mine-
ral dansitesinin geng eriskin degerlerine gére =2.5 stan-
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dard sapma diisiik olmas: seklinde kabul edilirken osteope-
ni diisiik olarak kabul edilmektedir."

Talasemili hastalarda osteoporozun olugmasina neden
olabilecek bir¢ok etken vardir. Bunlar; azalmis insiilin
benzeri biiylime faktori seviyeleri, hipogonadizm, hipo-
paratiroidi gibi endokrin nedenler olabilecegi gibi artan
demir yiiki, kemik iligi ekspansiyonunun yol actg1 korti-
kal incelme, agir1 demir yiikiinden korunmak igin verilen
selatorlerin kalsiyum, fosfor emilimine yaptklari negatif
etkiler olabilmektedir.”® Talasemi hastalarinda demir se-
lasyonuna bagli olarak karacigerden vitamin D hidroksi-
lasyonunun bozulmasi da bu siirecte etkili olmaktadir.”
Hastalarin yagam siireleri uzadik¢a gelisen osteoporoz ve
neden olabilecegi kemik kiriklar: bu hastalarmn morbidite-
lerini ve sakatlik durumlarini etkileyen 6nemli nedenler-
den birisidir.”"

Talasemi hastalarinda osteoporozun taninmast ileride
olugabilecek komplikasyonlarin ve sakatliklarin 6nlenmesi
acisindan onemlidir. Bu hastalarda bifosfanat tedavileri
kullanilabilir. Bifosfanat tedavileri kemik mineral dansite-
sinde ve hastalarin yagam kalitesinde artig ile iligkilidir."""”
Bu hastalarda gerekli goriildiigiinde D vitamini destegi de
yapilabilir. D vitamini desteginin bu hastalarda kemik pa-
rametreleri tizerinde olumlu etkileri olsa da kemik rezorp-
siyonu iizerine bir etkisi yoktur.” Hormonal destek, kalsi-
yum ve D vitamini destekleri, etkili demir gelasyon tedavi-
leri ve hemoglobin seviyelerinin normal degerlere ¢ekil-
mesine ragmen bu hastalar kemik kaybetmeye devam et-
mektedirler ve bifosfanat tedavisi bu hastalarda kurtarict
olabilmektedir."""

Talasemi majorii olan hastalarin endokrin fonksiyonla-
rinda da bozulmalar mevcuttur. Bu hastalarda biytime ge-
lisme geriligi, hipogonadizm, hipotiroidizm, hipoparati-
roidizm, gecikmis puberte, diabetes mellitus, adrenal ye-
tersizlik ve kardiyak yetmezlik de gelisebilmektedir."”

Bu calismamizda amaglanan i¢ hastaliklart poliklinigi-
ne bagvuran talasemi major tanist almig hastalarda oste-
oporoz, tiroid ve paratiroid bozukluklarinin sikligini arag-
trmaktir.

Gerec ve Yontem

Kesitsel bir desende planlanan ¢aligmaya Batman Bolge
Hastanesi I¢ Hastahklar1 Poliklinigine 1 Ocak - 1 Nisan
2013 tarihlerinde bagvuran, talasemi major tanisi alip takip-
te olan bireyler goniilliiliik esasina gore dahil edildi. Hasta-
larin tamanu transfiizyon alan hastalardan oluguyordu.

Hastalarin yagi, cinsiyeti, aclik kan sekeri (AKS), serum
kalsiyum (Ca), fosfor (P), alkalen fosfataz, (ALP) ve demir
(Fe) diizeyleri, serum demir baglama kapasitesi (FeBK),
ferritin, parathormon (PTH), tiroid stimiilan hormon

(TSH) ve kemik mineral dansitesi (KMD) (T ve Z skor-
lar1) degerleri saptandi. Yapilan ¢aligmada; osteoporoz ve
osteopeni tanist icin DSO’niin énerdigi kriterler (KMD T
ve Z skorunun -2.5’in alunda olmasi osteoporoz, -1 ile -
2.5 arasinda olmast ise osteopeni) kabul edildi. Osteoporoz
ve osteopeni rastlanan hastalara uygun tedavileri bagland:
ve hastaliklar ile ilgili egitim verildi. Verilerin istatistiksel
degerlendirilmesi SPSS 16.0 for Windows’la yapildi. Veri
setlerine betimleyici istatistikler uygulanarak, ortalama,
standard sapma ve oran degerleri hesaplandi. Normal da-
gilim gostermeyen siirekli nicel veriler; n, ortanca deger,
25’inci ve 75’inci yiizdelik degerler olarak ifade edilmistir.

Caligma i¢in T.C. Saglik Bakanlig1 Batman Bolge Has-
tanesi Etik Kurulu’nun 31/01/2013 tarih ve 714 numarah
belgesi ile etik kurul onayr almmistir.

Bulgular

Caligmaya 14’u erkek, 11°i kadimn, toplam 25 talasemi
major hastast alindi. Hastalarin yas ortalamasi 22.0+0.90
yildi. Hastalarn ortalama hemoglobin degeri 8.5+0.90
g/dl, parathormon (PTH) degerleri 36=18.8 pg/ml, ferri-
tin degeri 1.753+549 ng/ml, folat degeri 8.28 + 6.1 ng/ml
olarak bulundu. TSH ortanca degeri 3.04 uIlU/ml iken,
25’inci ve 75’inci yiizdelik degerleri ise 2.17-4.44 plU/ml
olarak bulundu. Bu hastalarin hepsi diizenli olarak kan
transfiizyonu aliyorlardi. Hastalarin ortalama KMD skor-
lar1 ise 2.96x1.14 ve Z skoru ise 2.92 +1.3 olarak bulundu.
Sadece bir kiside hipokalsemi ile birlikte hiperfosfatemiye
rastlandi, diger hastalarda kalsiyum seviyesi normal sinir-
lardayd:. Hastalarin 7’sinde (%28) hipotiroidi saptanirken,
1 hastada (%4) ise normal sinirin hafif tizerinde (PTH=
71.45 ng/ml, normal degerleri 15-65 ng/ml) hiperparati-
roidi saptandi. KMD skorlarma gore hastalarin 16’sinda
(%64) hem Z hem de T skorlarina goére osteoporoz diger
hastalarda ise osteopeni saptandi. Hicbir hastada KMD
skorlar1 normal sinirlarda degerlendirilmedi. Bu hastalarin
hicbirisine daha 6nce osteoporoz/osteopeni taramasi ya-
pilmamis ve kemik metabolizmasi ile iligkili herhangi bir
destek tedavisi de baglanmamisti.

Tartisma

Talasemi majordeki osteoporozun bir ¢ok nedeni var-
dir ve agir1 kemik rezorpsiyonu ile birlikte artmis kemik
déngiisii ve artmis yeniden yapilanma nedeniyle olusur."”
Talasemi hastalarinda uygun tedavi yaklasgimlarma ragmen
osteoporoz %30-50 oraninda goriilmekte ve talasemi ma-
jorlii hastalarm %16.6’sinda kirik olugmaktadir."*"”' Bizim
aragtirmanuzin sonuglarina gére de osteoporoz orant be-
lirgin olarak yiiksektir. D vitamini diizeylerine hastanede
bu tetkikin caligiimamasi nedeniyle bakilamamasima rag-
men katilimeilar arasinda normal KMD degerlerine sahip
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olanlarin bulunmamasi nedeni ile D vitamini diizeyinin de
diistik ¢ikacagi varsayilabilir. Zaten iilkemizde kadinlarda
D vitamini diizeyleri oldukca diisiik bulunmustur."” Ulke-
mizde osteoporoz hastalarinda yapilan bir caligmada er-
keklerde %53.4 oraninda D vitamini yetersizligi bulunur-
ken kadmlarda bu oran %69.8 olarak bulunmus ve kadin-
larda erkeklere gére D vitamini diizeyinin anlamlt olarak
daha diisiik oldugu belirtilmistir."”

Ancak calismamizda osteoporoz ile ilgili olarak ortaya
ctkan daha 6nemli bir bulgu, ¢alismamiza alinan hastalara
daha 6nce kemik taramasmnmn yapilmamis olmasidir.

Bu hastalarmn ileride olusabilecek kiriklara bagli olast
komplikasyonlarnin ve yagsam kalitesindeki bozulmalari-
nin 6nlenmesi acisindan kemik dansitometri ile taranmasi
ve uygun tedavilere en erken dénemde baglanmast 6nem-
lidir. Caligmalara gore erken dénemde uygun osteoporoz
tedavilerinin baglanmasi hem komplikasyonlarin 6nlen-
mesi hem de yasam kalitesinin iyilestirilmesi yoniinden
onemli oldugu agiktir. Talasemi hastalarinda osteoporo-
zun geg teshisi ve tedavinin gecikmesi, agriya, kiriklara ve
spinal deformitelere neden olmaktadir. Multifaktoriyel
olan bu morbiditenin potansiyel zararlarindan korunmak
icin erken tarama, koruyucu 6nlemler ve tedavi 6nemlidir.
Adolesan donemden baslayarak yillik KMD yapilmasi
onerilmektedir."” Tedavide ve korunmada; fiziksel aktivi-
te siirekli 6nerilirken sigara igme yasaklanmalidir. Yeterli
kalsiyum (500 mg-1 g/giin oral) ve ¢inko alimu eriskin ha-
yatta kemik kiitlesini arturabilirken disiik doz vitamin D
(1000-1500 IU/giin oral) kambinasyonunun tedaviye ek-
lenmesi kemik kaybimi ve kiriklart énleyebilmektedir."”*"
Bizim calismamizda hastalara yillik KMD yapilmadig gi-
bi bu vakalara herhangi bir kalsiyum, ¢inko ve D vitamini
desteginin verilmemis oldugu gorilmistiir.

Bu baglamda bu hastaligin takip ve tedavisini diizen-
leyen ikinci ve tictincti basamak hekimleri kadar hem bu
hastalarin bagli oldugu aile hekimlerine de 6nemli gérev-
ler diigmektedir. Aile hekimleri bagli olduklar: disiplinin
geregi bu tiir kronik hastalarin da bakimindan sorumlu-
durlar. Ozellikle giinliik yagam aktivitelerinde alinmas
gereken onlemler, kullanilmasi gereken tedaviler ve er-
ken uyarilarin fark edilmesi acisindan aile hekimleri bu
hastalarin yasaminda 6nemli bir yere sahiptirler. Ote
yandan bu hastalarin egitiminde de aile hekimlerinin ro-
li biiyiiktiir.

Hipoparatiroidizm olgularin yaklagik %13.5’inde g6-
rilir ve osteopeni ve osteoporoza eslik edebilir. Calig-
mamiza alinan hastalarimizda hasta sayisinin azligi nede-
niyle agiklanabilecek sekilde hi¢ hipoparatiroidi olgusuna
rastlanmamustir.””

Calismamizda hipotiroidi olgularina %28 oraninda
rastlanmigtir, yapilan ¢aligmalara bakildiginda beta tala-

semi hastalarinda; hipotiroidi %6-31 arasinda goriilmek-
tedir. Bu hastalarda tiroid bezinde demir birikimi nede-
niyle ortaya ¢ikan tiroid disfonksyonu ortaya ¢ikan hipo-
tiroidinin temel sebeplerinden biridir."**’

Bu ¢aligmanin kisithiliklari, ¢calismanim dar bir bolge-
de planlanmis olmasit, Talasemi majoriin nadir goriilen
bir rahatsizlik olmasi nedeniyle vaka sayisinin azligidir.

Sonug olarak; calismamizda literatiir ile uyumlu ola-
rak talasemi hastalarinda osteopeni, osteoporoz ve hipo-
tiroidi 6nemli morbidite nedenleri olarak bulunmustur.
Ozellikle osteopeni ve osteoporozun énlenebilir olmast,
hipotiroidinin erken tanist acisindan aile hekimlerine
onemli gorevler dismektedir. Aile hekimlerinin bu ko-
nudaki bilgi, tutum ve davramglarina yonelik ¢aligmalara
gereksinim vardir.
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