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GiRiS

Talasemiler, otozomal resesif gecis gdsteren, hemoglobin
(Hb) zincirlerinden birinin veya birkaginin hasarli sentezi sonucu
gelisen, hipokrom mikrositer anemi ile karakterize heterojen bir
grup hastaliktir. Talasemi, a, B, v, 8 olarak tanimlanan Hb zincirinin
veya zincirlerinin az sayida veya hi¢ yapilamamasi ile olusur. Bu
tanimlamaya gore, alfa zincir yapimi azligi alfa talasemiye, beta
zincir yapim azhgi beta talasemiye neden olmaktadir. Beta zincir
yapimi hi¢ yoksa B° beta zincir yapimi az da olsa yapiliyorsa B*
talasemi adi verilmektedir. Dinya nifusunun %3'UG beta talasemi
tasiyicisi, Gilneybati Asya'da nlfusun %5-10'u alfa talasemi
tasiyicisidir. Ulkemizde Cukurova, Akdeniz kiyi seridi, Ege ve
Marmara boélgelerinde talasemi tasiyiciligi cok sik gorilmektedir.
Turkiye'de yaklasik 1.300.000 beta talasemi tasiyici ve 4000
civarinda beta talasemi hastasi vardir.

BETA TALASEMIDE KLiNiK SINIFLAMA
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1. Sessiz taslyici:  Hematolojik olarak normal

2. Talasemi mindr (tasiyicl, heterozigot ): Hafif hipokrom
mikrositer anemi

3. Talasemiintermedia (hasta, homozigot): Transflizyon
ihtiyaci fazla olmayan

4. Talasemi major (hasta, homozigot): Transflizyona bagiml
Sessiz tastyici:

¢ Globin sentezinde orta derecede azalma (en sik -101
promotor mutasyon) vardir.

* Hb A, dlzeyleri ve periferik yaymalari normal, MCV hafif
disuk olabilir.
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Her ikiebeveynin sessiz tasiyicioldugu homozigot cocukta
orta derecede bir anemi (Hb 6-7g/dl, nadiren transfliizyon
gereksinimi) ve hepatosplenomegali gérildr.

Beta talasemi tasiyiciligi (BTT): Uc farkli tipte olabilir.

1. Yiiksek A, ile olan p talasemi tasiyiciligi

En fazla gorilen tiptir,
HbA,: %3,5-8, HbF: %1-5'dir,
B* veya p°mutasyonlarla olan heterozigotlar farkhdir.

p* tasiyicilarda MCV ve MCH daha yuksektir. Homozigot
¢ocuklarinda transflizyonabagimlianemigorilirken,
bazen de talasemi intermedia fenotipi olabilir.

2. Yiiksek A, yiiksek F ile olan 3 talasemi tastyiciligi

Farkli bir varyanttir. Hem A, hem de Hb F (%5-20)
ylksektir. B gen delesyonu varken, & ve y genleri
saglamdir.

3. Normal A, ile olan f talasemi tasiyiciig

Sessiz tasiyicilardan ayrilmalidir. Sessiz tasiyicilardan
farki, hipokrom mikrositer anemi olusudur (Hb A, seviyesi
sinirda saptanir).

Hem B hem & geni hasarldir (ayni kromozom veya karsi
saglam kromozomda).

Ebeveynlerden biri bu tip, digeri klasik tasiyici ise
homozigot cocukta agir klinik tablo gorldr.

BTT'de laboratuar bulgulari:

BTT'de; eritrositoz ve mikrositozun olmasi, RDW'nin
normal saptanmasi ayirici tanida énemlidir. BTT tanisi
konarken; demir eksikligi anemisi, alfa talasemi tasiyiciligi
ve kronik hastalik anemisinden ayirici tanisinin yapilmasi
gerekmektedir (Tablo 25).
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Tablo 25. Beta talasemi tasiyiciliginin diger hipokrom mikrositer
anemilerden ayirici tanisi
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*Beta talesemi tasiyicihdgr yani sira demir eksikligi anemisi de
varsa Hb A, normal olabilir

BTT'de tedavi ve izlem:

e BTT'de herhangi bir tedavi vermeye gerek yoktur. Ancak
genetik danismanlhik mutlaka verilmeli ve hasta anne,
baba ve kardesleri tastyicilik ydninden taranmahdir.

Beta talasemi intermedia (BTi):

* Homozigot talasemidir, ancak klinik bulgular Beta
talasemi major (BTM) kadar adir degildir.
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e Enfeksiyon, cerrahi ve bazi 6zel stres durumlari diginda
Hb: 6-10g/dl diizeyindedir.

 flerleyen yasla kemik iligi genislemesine bagl kemik
dedisiklikleri goralir.

e Ekstrameduller hematopoez kitleleri saptanabilir.

e Artmis demir emilimi sonucu demir birikim bulgulari
gorilebilir.

BTi'de laboratuar bulgular:

e Hct, eritrosit sayisi ve eritrosit indekslerinde (MCV, MCH,
MCHC) azalma, RDW'de artis,

e Periferik yaymada; eritrositlerde agir hipokromi,
mikrositoz, anizositoz, poikilositoz, hedef hiicreleri,
polikromazi, basofilik noktalanma ve normoblastlar,

* Retikulosit diizeyinde hafif artis (% 2-4),

* Hemoglobin elektroforezi (HE); Hb A azalir (%10-20), Hb
F (%70-80) ve Hb A, artar,

* Molekiler (DNA-PCR) yontemler,

* Anne ve babada BTT'nin gdsterilmesi ile taniya yardimci-
dir. BTi ve BTM ayirici tanisi Tablo 26'da gésterilmistir.

TURK HEMATOLOJi DERNEGI [}

Tablo 26. Beta talasemi majér ve beta talasemi intermediada
ayirt edici klinik ve laboratuar 6zellikler

Hepatomegali/splenomegali Hafif-orta

Mutasyon tipi Agir Hafif/sessiz
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BTi'de tedavi ve izlem:

e Bliyime-gelisme, kemik dedisiklikleri ve splenomegali
gelisimi yéninden izlem

* Kan transflizyonu (Bkz. BTi'de kan transfiizyon
endikasyonlarr)

* Demir selasyonu (Bkz. BTM'de demir selasyon tedavisi)

* Splenektomi (Bkz. BTM'de splenektomi endikasyonlari)

BTi'de kan transfiizyon endikasyonlari:

BTi'li hastalarda transfiizyon karari hastaya gére verilmeli ve
asagidaki bulgularin varhiginda kan transfiizonu distntlmelidir;

e Egzersize tahammiilsiizIik
e Blylme ve gelismede duraklama

e Ylzde tipik kemik dedisikligi
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* Splenomegali, hipersplenizm
e Ekstramediller hematopoez
* Bacak Ulserleri
* Patolojik kiriklar
» Kardiyak komplikasyonlar, pulmoner hipertansiyon
* Enfeksiyon ve gebelik dénemleri
Beta talasemi major (BTM):

e Klinik bulgular genellikle 6 ay-2 yas arasinda ortaya
cikar.

* ilk 4-6 ayda anemi ve anemiye bagh bulgular gérlir.

e Hasta soluktur, blydme geriligi, ve karinda sislik
mevcuttur.

» Hafif sarilik, hepatosplenomegali tespit edilir.

* Kisaboy,bliylkbas,belirginlesmisabdomeninspeksiyonda
gbze carpar
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* Maksiller hipertrofive hiperplazi, dental deformite, frontal
ve zigomatik kemiklerde hipertrofi, uzun kemiklerde
patolojik kiriklar hastalarda goérllen iskelet kusurlari
arasindadir.

BTM'de laboratuar bulgular::

e Beta talasemi intermedia ile aynidir. Ancak HE'de
genellikle HbA sentezi daha az ve HbF total hemoglobinin
%80’'inden fazladir.

BTM'de tedavi ve izlem:
1. Giincel tedaviler

e Eritrosit transfizyonu

¢ Demir selasyon tedavisi

e Splenektomi

e Komplikasyonlarin izlem ve tedavisi
2. Kiiratif tedavi

» Kok Hiicre Transplantasyonu (KiT)
Eritrosit transfiizyonu:

Transflizyonun amaci; doku oksijenlenmesini saglayacak,
blylmeyi engellemeyecek, kemik iligindeki inefektif eritropoezi
baskilayabilecek Hb dizeyinin saglanmasidir. Beta talasemili
hastalarda ilk transfiizyon 6ncesinde yapiimasi gereken tetkikler
Tablo 27'de gdsterilmistir.

Tablo 27. Beta talasemili hastalarda ilk transflizyon &ncesi
yapilmasi gereken tetkikler

Belirli araliklarla Hb 8l¢ctimi ve G6PD enzim dizey tayini
Eritrosit Rh (D,C,c,E,e) ve Kell antijenleri tayini
HBsAg, anti-HBs, anti-HCV, anti-CMV ve anti-HIV tayini

Transflizyon karari;

-Hemoglobin seviyesi, enfeksiyon gibi Hb dlizeyini dislrebilecek
ek bir faktér olmaksizin 7 gr/dlI'nin altina iner ve 1 hafta iginde
kendiliginden ytlikselis géstermezse ve/veya,
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- Hemoglobin seviyesine bakilmaksizin, blyime ve gelisme
geriligi, ve/veya talasemik vyiz dedisikligi ve/veya ilerleyici
splenomegali olan hastalarda transflizyon baslama karari
alinmahdir.

BTM'li hastalarda hipertransfiizyon tedavisi Onerilmektedir.
Hipertransfiizyon tedavisinde; transflizyon &ncesi hemoglobin
dizeyinin 9-10 g/dI'nin altina indirilmeden, ortalama 12 g/dl
civarinda tutulmasi ve mimkin oldugu kadar geng eritrosit
(7 giinden kisa) verilmesi énerilmektedir (Tablo 28).

kardiyak sorunu olan hastalarda volim yuku
dikkate alinmalidir.

-]
Tablo 28. Beta talasemi majorli hastalarda eritrosit transfiizyon E’
ilkeleri -

m

s

Hemoglobin diizeyi Transflizyon oncesi 9-10 g/dl  olmali, =
transflizyon sonrasi Hb 15 g/dl'yi asmamalidir g

Transflizyon hizi 4-5 ml/kg/saati gecmemelidir. Ozellikle ‘;’
=

z

8

Transflizyon miktari 10-20 ml/kg
Transflizyon sikhgi 3-4 hafta araliklarla

Transflizyon Grinu Lokositi azaltilmis (<1 x 108/ Unite) eritrosit
slispansiyonu

Demir Selasyon Tedavisi:

Bu tedavinin amaci; vicutta demir birikiminin 6nlenmesi,
mevcut demir birikiminin azaltilmasi ve bdylece artmis viicut demir
birikimine baglh komplikasyonlarin dnlenmesidir.

BT'li hastalarda Demir Selator baslama kriterleri;

Hasta dizenli transflizyonun birinci yilhini doldurdugunda ve/
veya 12-15 transflizyon sonrasi ve/veya serum ferritini 1000ng/ml
diizeyine ulastiginda demir selasyonunun baslanmasi dnerilmekte-
dir.

BTM'li hastalarda demir birikiminin izlenmesi:

1. Serum ferritin diizeyinin dl¢lilmesi: viicut demir depolarini
indirek olarak gdsteren, en ucuz, en kolay ve en sik



TURK HEMATOLOJi DERNEGI [JJ}

—— ULUSAL TEDAVi KILAVUZU 2011

kullanilan y®&ntemdir. Serum ferritin dlizeyine en az 3
ay araliklarla bakiimasi ve 500-1000 ng/ml diizeyinde
tutulmasi dnerilmektedir. Ferritinin; akut faz reaktani olmasi
ve bu nedenle inflamatuar durumlardan etkilenmesi, ayrica
vicut demir birikimini indirek olarak géstermesi nedeni ile
diger yontemlerin uygulanamadi§i durumlarda veya diger
yontemlere paralel olarak kullaniimasi énerilmektedir.

. Karaciger demir birikiminin dl¢iilmesi:

- Karaciger biyopsisi ile karaciger dokusunda demir
miktarinin dl¢iimesi; vicut demir depolarini géstermede
altin standart yontemdir. Hedef, karaciger demirini 3-5 mg
Fe/g kuru karaciger agirhiginda tutacak sekilde selasyon
tedavisini sirdirmektir. invaziv bir islem olmasi, her
merkezde kolaylikla uygulanamamasi nedeni ile pratikte
onerilmemekte ve genellikle transplant 6ncesi hastalarda
yapilmaktadir.

- Superconducting Quantum Interference Device
(SQUID);karaciger demir yogunlugunun dogrudan él¢imi
icin basarili, non-invaziv bir teknik olmasina ragmen
pahall ve uygulanmasi zor bir tekniktir.

- Karaciger MRI-R2; Karaciger demir birikimini indirek
olarak o6lcen etkili bir yontemdir. Bir ¢cok merkezde
yapilmasi mumkin, invaziv olmayan bir yontem olmasi
nedeni ile yilda bir kez yada tedavi dedisikligi yapildigi
zaman Ol¢lilmesi dnerilmektedir. Ancak, karaciger MRI-
R2 ile kardiak T2* arasinda anlaml bir iliski olmadidi da
akilda tutulmaldir.

Kardiyak demir birikiminin 6l¢iilmesi: Kardiak MRI (T2*)
kalpte demir birikimini gdsteren hassas bir ydntemdir.
Uygulanabilen merkezlerde 10 yasin Gzerindeki hastalarda
6lciime baslanmasi ve dizeyin selasyon tedavileri ile >20 ms
Gzerinde tutulmasi amaclanmaktadir. Dederi >20 ms olan
hastalarda her 2 yilda bir, 10-20 ms ise yillik, <10 ms ise 6
aylik, kardiyak fonksiyon bozuklugu olan hastalarda ise her
3 ayda bir yapilmasi dnerilmektedir.
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BT'li hastalarda demir selator secenekleri (Tablo 29)
* Desferrioksamine (Desferal®, DFO)
e Deferiprone (Ferriprox®, DFP)
* Deferasiroks (Exjade®, DFX)

¢ Kombinasyon tedavileri

Tablo 29. Beta talasemi tedavisinde kullanilan demir
selatérlerinin karsilastiriimasi

Doz 25-60 mg/kg/ 75-100 mg/kg/ 20-40 mg/kg/gin
glin glin

-
c:
=
=
==
:
=
(=]
==

2
©
m
=
Z
m
=

Uygulama PE (SK,iV) Oral (tablet- Oral (suda ¢ozinen
8-12 saat,5-7g/ susp.) tablet)
hafta 3 dozda Tek dozda

Atilim idrar-Digki idrar Digki

Maliyet Yiksek Diistk Disuk

Lisans FDA+ FDA- FDA+

ALT; alanin aminotransferaz, iV; intravendz, SK; subkutan
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Hangi selatoéri tercih edelim?

Her BTM'li hasta icin bireysellestirilmis selatdr tedavileri
talasemi tedavisinde deneyimli uzmanlar-merkezler
tarafindan yapiimalidir.

DFO konvansiyonel tedavidir. Cocuklarda 20-30 mg/kg,
eriskinlerde 40-60 mg/kg haftada 5-6 kez, 8-12 saatlik
subkutan inflizyonla verilmesi dnerilir,

DFO alan hastalarda doz ayarlamasinda teropdotik indeks
dikkate alinmahdir.

Teropodtik indeks = DFO (mg/kg/gin) / serum ferritin
<0.025 olmalidir.

DFO'ya uyum problemi olan hastalara; 20-40 mg/kg/giin
DFX, ya da 75-100 mg/kg/glin DFP verilmesi 6nerilir,

Hedef; serum ferritin duzeylerini 500-1000 ng/ml
arasinda siirdirmektir.

Dlzenli transflizyon alan hastalarda serum ferritin
dizeyi 500'ln altina indiginde, selatér toksisite bulgulari
gelismedikge, selatér dozu duslrllmeli ancak tedavi
kesilmemelidir.

Selasyon diizenlemeleri nasil olmalidir?

1.

Serum ferritini 1500 ng/ml ve kardiyak T2*MRI >20 ms olan
hastalarda selasyon secenekleri:

Hasta DFO aliyorsa; hasta uyumudederlendirilir, DFO dozu
artirihir. DFX monoterapi yada DFP/DFO kombinasyon
tedavi secenekleri disindlir.

DFX alan hastada; hasta uyumu dederlendirilir, DFX dozu
arttirihr yada DFP/DFO kombinasyon tedavisine gegilmesi
disUnuldr.

DFP alan hastada; hasta uyumu dederlendirilir, DFP dozu
arttirilir ya da DFX monoterapisi ya da DFP/DFO kombine
tedavisine gecilmesi distnulir.

DFP/DFO kombinasyon tedavisi alan hastada; hasta
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uyumu dederlendirilir, DFP dozu, DFO sikligi arttirilir yada
DFX monoterapisine gegilir.

2. Serum ferritini 21500 ng/ml, ancak kardiyak T2*MRI yapi-
lamayan hastalarda uygulanan selasyon ile serum ferritin
seviyelerinin istenilen diizeylere gerilemesi saglanamiyorsa,
DFO 40-50 mg/kg/gln haftada 3-7 kez ve DFP 75-100 mg/
kg/glin haftada 7 kez olacak sekilde kombinasyon tedavisi
uygulamasina gecilmesi énerilebilir.

3. Kardiyak T2*MRI 10-20 ms olan hastalarda selasyon
secenekleri:

3.1. Serum ferritin 1500 ng/m|;

¢ DFO 40-50 mg/kg/giin haftada 3-5 kez ve DFP 100
mg/kg/giin haftada 7 kez olacak sekilde kombinasyon
tedavisinin uygulanmasi énerilebilir.

* DFX monoterapisi 40 mg/kg/gin dozda uygulanabilir
3.2. Serum ferritin <1500 ng/ml;

¢ DFX, serum ferritin 500-1000 ng/ml arasinda korunmak
lzere titre edilerek 40 mg/kg/glin 6nerilebilir.

e DFP, serum ferritin dizeylerini istenen seviyelerde
korumak kaydiyla, 100 mg/kg/glin &nerilebilir. DFP ile
serum ferritin yilkseliyorsa, DFP/DFO kombinasyonu
distnulebilir.

4. Kardiyak T2*MRI <10 ms olan hastalarda selasyon sece-
nekleri: Yogun selasyon tedavisinin uygulanmasi &nerilir
(Tablo 30).

Tablo 30. Yodgun selasyon tedavi uygulamalari

e Port kateteri ile DFO 50-60 mg/kg/glin strekli inflizyon ile verilir.
e DFO40-50mg/kg/giin haftada 6-7 kez, 12-24 saatlik inflizyon seklinde
(SK yada iV olarak) ve DFP 100mg/kg/giin haftada 7 giin verilir.

Selatér toksisitesinden kaginmak igin serum ferritin diizeyi
izlenmelidir. Serum ferritin dlizeyleri progresif olarak azalarak
500-1000 ng/ml altina indiyse, selasyon sikhdi degistirilmeksizin
DFO dozunun azaltilmasi énerilir.
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Splenektomi:

Endikasyonlari;

Ge¢ hemolitik transflizyon reaksiyonu yok ve eritrosit
stspansiyonu kalitesi yeterliyken, transfiizyon oncesi
hemoglobin degerini 9-9.5 g/d| arasinda strdiirmek igin
gerekliyillik kantiketimi250 ml/kg eritrosit stispansiyonu
Uzerinde olan hastalarda,

Hipersplenizm bulgulari olan hastalarda 6nerilmektedir.

Splenektomi; c¢ocuklarda fatal enfeksiyon riski nedeniyle
erken cocukluk ¢aginda énerilmemektedir. Bu islem genellikle bes
yasindan sonra yapiimalidir.

Splenektomiden 3-6 hafta énce pnémokok, hemofilus influenza,
meningokok asilari yapilmali, splenektomi sonrasinda ise oral yada
parenteral penisilin profilaksisi stirdurdlmelidir.

BTM'de goriilen komplikasyonlarin izlem ve tedavisi (Tablo 31):

1. Kardiyak komplikasyonlar:

Kalpte demir birikimine bagdl olarak gelisen kardiyak
komplikasyonlar hastalarda en sik 6lim nedenidir.

Klinik olarak, gogis adgrisi, dispne, carpinti, aritmi
goraldr.

Hastalar 10 vyasindan sonra vyilda bir kez, EKG,
konvansiyonel ve doku doppler ekokardiyografi ve
kardiyak MRI T2* ile izlenmelidir. MRl T2* da >20 ms
normal, 20-10 ms orta, <10ms adir kardiyak demir birikimi
olarak adlandirilir.

2. Endokrin komplikasyonlar:

Anemi, tedaviye bagl demir birikimi ve nitrisyonel
eksiklikler sonucu;

o Blylme geriligi,
o Pubertede gecikme, hipogonadizm,

o Kemik yapisinda zayiflik ve kolay kirilma
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o Diabetes mellitus
o Hipotiroidi
o Hipoparatiroidi

o Ureme fonksiyonlarinda bozukluk hastalarda gériilen
endokrin komplikasyonlar arasindadir.

Tanidan itibaren hastalar 3 ay aralarla boy ve adgirlk,
pubertal gelisim, 10 yas Gizerinde yillik oral glukoz tolerans
testi, tiroid fonksiyon testleri, kemik yogunlugu 6l¢imi
ile degerlendirilmeli ve herhangi bir bozukluk saptanmasi
halinde uygun ileri tetkik ve tedaviler énerilmelidir.

3. Enfeksiyoz komplikasyonlar:

Enfeksiyon nedenleri; kan transflizyonlari, splenektomi,
demir birikimi ve demir selasyon (DFO) tedavisi olarak
siralanabilir.

BTM'li hastalarda enfeksiy6z komplikasyonlari dnlemek
icin  cocukluk ddnemi rutin asi programi mutlaka
uygulanmalidir. Ayrica, kronik eritrosit transfiizyonu alan
hastalarda Hepatik virisler ve HIV agisindan 6 ay-yilda
bir kez tarama yapilmahdir.

Hastalarda demir birikimine bagli olarak Yersinia
enterokolitika ve Klebsiella enfeksiyonlarinin gorilme
sikhdginin - arttigi  akilda tutulmalidir.  DFO  kullanan
hastalarda ates ylksekligi nedeni aydinlatilincaya ve
enfeksiyon kontrol altina alinincaya kadar DFO tedavisi
sonlandiriilmalidir. DFP kullanan hastalarda agranulositoz
gelisimi siddetli enfeksiyon nedeni olabileceginden,
hemogramin haftalik monitorizasyonu ve &zellikle atesli
hastalik sirasinda 16kosit sayisinin gértlmesi dnemlidir.

4. Hepatik komplikasyonlar:

Hepatik virlsler ve karacigerde demir birikimine bagh
olarak ilerleyici karaciger hasari- siroz ve hepatoselliler
karsinom gelisebilmektedir.

Hepatik komplikasyonlarin izlemi icin, her 3 ayda bir
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karaciger fonksiyon testleri (ALT, AST, GGT, ALP, Direk/
indirek bilirubin) izlenmelidir.

e Karaciger demir birikimi tayini icin mimkiinse karaciger
MRI (R2 ya da T2*) yapilmalidir.

* Hepatit C enfeksiyonu olan hastalarda anti viral tedavinin
baglanmasi dnerilmelidir.

e BTM'li hastalarda gelisebilecek komplikasyonlar izlem
plani Tablo 31'de 6zetlenmistir.

Tablo 31. Beta talasemi majérli hastalarin komplikasyon izlem
plani

Tam kan Kardiak: Hepatik:
SN Tele, EKG Karaciger
Sistemik EKO biyopsisi
LR EE (gerekirse)

TURK HEMATOLOJi DERNEGI [}

Karaciger
testleri
(yliksekse)
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Kok hiicre transplantasyonu:
e Tek kiratif tedavi yaklasimidir.

e Bitin BTM'li hastalara tani sonrasi saglikli kardesi varsa
doku gruplari (HLA) arastirilmali, donord olma olasihgi
degerlendirilmelidir.

e HLA uygun kardes dondr bulma sansi % 25 gibidir.

e Kok hicre (kemik iligi, periferik kan, gdbek kordon kani)
transplantasyonu yapilir.

¢ Halen en sik uygulanan, HLA-uygun kardesten alinan kok
hiicre transplantasyonudur.

* Hepatomegali, karaciger biyopsisinde fibrozis varlig,
selasyon tedavisine uyuma go6re hastalar kok hicre
trasplantasyonu riski acisindan I, Il ve Il olarak
siniflandiriimistir (Tablo 32).

Tablo 32. Risk siniflamasi KiT-beta talasemi

Sinif | Dizenli Yok Yok
Sinif 11 Dizenli/dlzensiz +/- +/-
Sinif 111 Dilzensiz Var Var

Ginlimizde BTM'nin kesin tedavisi kok hiicre nakli ile
mimkinddr. En iyi sonuclar hastaligin erken déneminde yani
heniiz talaseminin ve onun konvansiyonel tedavisinin organ hasari
yapmadi§i hastalarda alinmaktadir. Bu nedenle HLA uyumlu kardesi
olan BTM'li hastalara kék hiicre nakli mimkin oldugu kadar erken
dénemde uygulanmalidir.
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BETA TALASEMi ONLEME PROGRAMLARI

- Egitim / Okul
- Taramaprogramlari <— Evlilik
- Genetik danigma

- Prenatal tani Erken gebelik

- PIGT (Preimplantasyon genetik tani) Yenidogan
PRENATAL TANI
1. Fetal kan 6rneklerinden;

Fetal kanda globin-zincir sentezi 19-20. haftalardadir.
2. Amniyosentez;

Rutin olarak 16-20. haftalarda uygulanir.
3. Koryon -villus érnekleri;

10-11. haftalarda fetal DNA analizi yapilir
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