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Beta thalassemia major, Akdeniz dulkelerinden
baslayarak Orta Dogu ve Uzak Dogu'ya kadar uzanan
bir kusak igcinde sik gorilen, otozomal resesif gegis
gosteren, hemoglobinin beta zincirinin sentez hizinin
azalmasi ya da olmamasi sonucunda gelisen kalitsal
bir kan hastaligidir (1). Dinya Saghk Orgiiti'niin verile-
rine gore, dinyada en az 70 milyon tasiyict vardir ve
her yil en az 42.000 homozigot gocuk dinyaya gel-
mektedir (2). Turkiye'de hastaligin sik goriuldigu kusak
icinde yer almakta ve tasiyici sikligi llke genelinde %2-
2,5 olmakla birlikte bazi bdlgelerinde %10'lara
ulagsmaktadir (3).

Tedavi edilmeyecek olursa hastalarin yasam kali-
tesini ileri derecede bozan ve hizla 6limle sonuglanan
bir hastalik olan thalassemia majériin tedavisinde son
30 yil igerisinde oldukga O6nemli gelismeler olmustur.
Onceleri hastalara transfiizyonlar ancak derin anemileri
gelistiginde uygulanirken 196011 yillarda dizenli trans-
fuzyonlar yapilmaya baslanmis, bdylece anemi ve hi-
poksiye bagli komplikasyonlarin 6nd alinmistir. 1970'li
yillarda desferrioksamin ile selasyon tedavisinin uygula-
maya girmesi ile transfizyontara ve barsaktan artmis
demir emilimine bagli olusan vicuttaki demir yukdnin
azaltilmasi gindeme gelmistir. 1980'lerde hipertiansfiz-
yon (transfiizyon 6ncesi hemoglobin degerlerini 10.5-11
g/dlI'nin lzerinde tutmayi amacglayan) rejimlerinin kulla-
nilmasiyla ineffektif eritropoezin 6nlenmesi miumkin ol-
mustur. Yine 1980'lerde uygulanmaya baslayan kemik
iligi transfizyonu uygulamalarindan da seg¢ilmis hasta
gruplarinda basarili sonuglar alinmaktadir. 1990'li yillar
dan sonra ise belki de gen tedavisi ile hastaligin tam
olarak tedavisi mimkin olabilecektir (4-10).

Hipertransfiizyon rejimleri ve etkin demir selasyo-
nu gibi modem tedavi ydontemlerinin tam olarak uygu-
landigi hastalarin yasam sireleri uzamis, adolesan ve
hattéd eriskin yasa gelmelerine olanak saglanmistir
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(8,9,11-13). Yasam sirelerindeki bu uzamanin baslica
sebebi yeni tedavi yaklasimlari nedeni ile kardiyak
komplikasyonlaia baglh mortalitenin azalmasidir (12,13).
Ancak, s6zu edilen modern tedavi uygulamalari Glkemi-
zin de icinde oldugu gelismekte olan Ulkelerde tim
hastalara etkin bir sekilde ulastirilamamaktadir. Ayrica,
hastalarin tedaviye uyumu da gelismis Ulkelerde bile
halen 6nemli bir sorundur (5,6,14), Sonug¢ olarak has-
taligin gidisi sirasinda baslica kronik demir birikimine
bagli oldugu disinilen endokrin organlar, kalp ve kara-
cigere ait komplikasyonlaila karsilasiimaktadir. Guina-
mizde bu komplikasyonlarin taninmasi, koruyucu o6n-
lemlerin alinmasi ve tedavisi thalassemia majorlu has-
talarin izlemindeki en 6nemli sorunlardan biri olmustur
(15-20).

Thalessemianin modern tedavisinde uygulanan hi-
pertransfizyon rejimi, eder yeterli dozda selasyon ya-
pilmazsa kronik demir birikimi ve buna bagh bozuk-
luklara yol agmaktadir (1).

Kronik demir birikiminin yanisira thalassemia ma-
jorlu hastalarda morbidité ve mortaliteyi ciddi sekilde
etkileyen baslica diger faktorler;

— Splenektomi sonrasi gelisen enfeksiyonlar ve
sepsis (6zellikle 10 yas altindaki hastalarda),

— Transflizyon kaynakli hepatitis ve agir kronik
karaciger hastaligidir (5,13,18,21 -23).

Daha &6nce de belirttigimiz gibi kronik demir biriki-
mi, o6zellikle yeterli selasyon tedavisi uygulanmayan
hastalarda halen hayati tehdit eden komplikasyonlarin
en stk ve en 6nemli sebebidir. Demir, doza bagimli ola-
rak karaciger, kalp ve birgcok endokrin organda hasara
yol acgar (5,11,13,18,21).

Demir, canli hicreler igin esansiyel bir element ol-
masina karsin, depo proteinleri olan apoferritin ve he-
mosiderin ve tasiyici protein olan transferrinin baglama
kapasitesinin Uzerinde ise serbest demir sekilde toksik
etki goOsterir. Modern transfizyon tedavisi uygulanan
thalassemia majorlu hastalarda inefektif eritropoez bas-
kilanacagi igin barsaktan demir emilimi normale oldukga
yakin dizeylerdedir. Ancak, her unite eritrosit sispan-
siyonu 200-250mg demir igerir. Thalassemia majorlu
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hastalarin ¢ogunun yillik transfizyon gereksiniminin
200 300 ml/kg oldugu disuUnilirse transfizyonlar giin-
Ik 0.25-0 40 mg/kg demir yuku getirecektir (21). Birik-
meye baslayan demir dncelikle retikiiloendotelyal siste-
min makrofajlari tarafindan tutulur, fazlasi ise paranki-
mal depolanma ile doku hasarina neden olur. Thalas-
semia majorda vicutta biriken demir miktarinin 500-
750 mg/kg olmasi toksisiteye ait klinik bulgularin basla-
digr deger olarak kabul edilir (5.21). Toksik olan demir
komponenti depo ya da tasiyici proteinlere bagh ol-
mayan hicre i¢ci ya da kanda dolasan "serbest" demir-
dir.

Demirin organlarda yaptigi hasarin mekanizmasi,
baslica karaciger uzerinde yapilan klinik ve deneysel
calismalarla ancak yakin zaman &6nce ortaya konabil-
mlstir. Demir birikimine ikincil fibrozis ve siroz
olusumunda birgok mekanizma 6ne sirilmekle birlikte
en ¢ok benimseneni demirin hiicre ve organel memb-
raniarinda lipid peroksldasyonuna yol agan reaktif oksi-
jen radikallerini indukledigi goérasiadir (Sekil) (1,21).

Tedavi yontemlerindeki ilerlemelerle hastalarin da-
ha uzun vyasatiimalarinin mimkin olmasi ve sonugta
ileri yaslara ulasan hasta sayisindaki artigla birlikte
komplikasyonlarin gériilme sikhigi da artmistir. Oyle ki,
Gabutti ve arkadaslari tarafindan Italya'dan bildirilen
183 hastalik bir seride 20 yas uzerindeki hastalarin an-
cak %40'' yasamlarini komplikasyonsuz olarak surdi-
rirken, %60'inda birden fazla komplikasyon s6z konu-
sudur (18).

Kardiyak Hemosiderozis: Kardiyak hemosidero-
zis ve buna bagll olarak gelisen ritm bozukluklari ve te-
daviye direngen kalp yetmezligi thalassemia majorlu
hastalarda 6lim sebeplerinin basinda gelmektedir (11-
13). Otopsilerde yapilan patolojik incelemelerde. 100
Unitenin Uzerinde transflizyon alanlarda kalpte ciddi
miktarlarda demir birikimi oldugu go6sterilmistir. Demir
birikimi 6ncelikle ventrikiler miyokardda, daha sonra
atriyal miyokardda ve en son olarak iletim sisteminde
olmaktadir. Kardiyak tutulumun derecesi lif basina biri-
ken demir miktarina ve tutulan Iif sayisina baglidir.
Kalpte demir birikmesi hlpertrofiye, dilatasyona ve
mlyokardiyal fibrozise yol ag¢maktadir. Genellikle diger
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organlarda belirgin demir birikimi oimadan kalbe ait kli-
nik bulgular ortaya ¢ikmamaktadir (24,25). Klinik blugu
verdikten sonra ise kalpte geri donisimsiuz degisiklik-
ler olustugu .l}-l‘l hastalar kisa sirede kaybedilmektedir.
&I‘ll; olarak, tanmmn subkiinik evrede konulmasi ol-
dukca m olacaktir. Bu nedenle 10 yasini gegmis
tum hastalarda dizenii aralidaria teiekardiyografi. eko-
kardlyograﬁ, 24 saatiik EKG monitorizasyonu ve ekser-
siz radyonuklid sineanjiografi ile kardiyak durum deger-
ledirilmelidir. Bunlarin i¢inde en duyarli olani eksersiz
radyonlklid sineanjiografidlr. Fonksiyon bozuklugu sap-
tanan hastalarda daha m.l‘l selasyon tedavisi ile kalp
fonksiyonlarinda diizelme W (15, 19, 20,
26, 27). Klinigimizde yapdan bir galismada 10 yas Uze-
rindeki thalassemia majorlu 19 hastanin kalp fonksiyon-
lari telekardiyografi, elektrokardiyografi ve ekokardiyo-
grafi ile degerlendirilmis ve 14 hastada (%73.6) degisik
derecelerde kardlyak fonksiyon m saptanmistir
(28).

Kronik Karaciger Hastaligi ve Siroz: Hepatotoksi-
site, kronikk demir birikiminin degismez bir bulgusudur.
Demirin karaciger Paran kim hicrelerinde asiri miktarlar-
da toplanmasi 6ncelikle fibrozise ve sonugta siroza yol
acmaktadir. Demir karaciger i¢in toksik olan birikme si-
nirina ulagsmadan 6nce (10.000 ug/g karaciger yas agir-
l1g1) uzun sire hemosiderin ve ferritin olarak depolanir
(21,29). Ancak, thalassemia majorlu hastalarda sik go-
rilen transfizyon kaynakli hepatitis B ve hepatitis C
enfeksiyonlari demirin yaptigi toksik hasan hiziandirarak
kronik karaciger hastaligi ve siroz, olusumunu kolay-
lastirmaktadir (22,23,30-32). Kronik karaciger hastaligi
ve siroz 15 yas Ulzerindeki hastalarda kalp yetmez-
liginden sonra ikinci siklikta goérilen 6lim sebebidir
(13). Karacigerdeki demir birikimi selasyon tedavisine
oldukga duyarlidir ve hizla azaltilabilmektedir. Bunun
yanisira transflize edilecek eritrosit suspansiyonlarinin
hepatitis B ve hepatitis C viruslari agisindan taranmasi,
tani aninda hastalarin hepatitis B'ye karsi asilanmalari
prognoz agisindan ¢ok 6nem tasimaktadir (23).

ENDOKRIN BOZUKLUKLAR

Kronik demir birikimine ikincil endokrin bozuk-
luklar, 6zellikle hemoglobin miktarlarini 10.5-11 g/dl G-
zerinde tutmaya ydnelik dizenli transflizyonlarin uygu-
landigi, ancak beraberinde etkili dozda selasyon yapila-
mayan olgularda sik olarak goérilmeye baslanmistir.
Genellikle hastalar 10 yasini gegtikten sonra ortaya
¢ikmaktadirlar (17,33-40). Thalassemiali hastalarin
otopsi incelemelerinde hipofiz, tiroid, paratiroidler, sir-
renal ve gonadlarda demir birikimi ve fibrozis ile
karsilasiimaktadir (41). Thalassemiada multipl endokrin
bozukluklar gosteren ilk olgu raporu Bannerman ve ar-
kadaglari tarafindan 1967 yilinda bildirilmistir (42). Da-
ha sonraki yillarda birgok arastirici thalassemia majorlu
hastalarda endokrin bozukluklarla sik olarak karsilasil-
digini raporlamislardir (17,33-40).
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Thalassemia majorlu hastalarda karsilasilan en-
dokrin bozukluklar:

1. Fizik gelisme geriligi
Pubertal yetmezlik
Glukoz intoleransi ve insilin bagimli diabetes

Hipotiroidi

Hipoparatiroidi

6. Hafif, kompanse adrenal yetmezlik seklinde si-
ralanabilir.

Fizik Geligme Geriligi: iyi tedavi edilmeyen tha-
lassemia majorlu hastalarda fizik gelisme geriligi ve ke-
mik yasi geriligi degismez bir bulgudur. Ginimiizde uy-
gulanan modern tedavi yontemleri ile hastalarin normal
bliylime egrilerinden sapmalari 9-10 yasindan sonra
baslamakta ve pubertal yaslara gelindiginde iyice belir-
ginlesmektedir (43,44). Fizik gelisme geriliginin patoge-
nezinde sorumlu oldugu disuntlen faktérler sunlardir:

1. Agir klinik tabloya yol agan molekiler patoloji-
lerde gelisme geriligi daha belirgindir (p° fenotipine ne-
den olan mutasyonlarda, p* ya neden olanlara gore
daha belirgindir) (44).

2. Yetersiz transfizyon alan hastalarda (ortalama
Hb < 8 g/dl) doku hipoksisi ve inefektif eritropoez so-
nucunda gelisen kemik iligi genislemesine bagl olarak
erken yaslarda bliyime duraklamaktadir (45,46).

3. Pubertal yetmezlik nedeniyle pubertede bekle-
nen boy uzamasini saglayamadiklari icin 14 yas Uzerin-
deki hastalarda fizik gelisme geriligi ¢ok daha belirgin
olmaktadir. Borgna-Pignatti tarafindan bildirilen 250
hastalik seride 15 yas Uzerindeki erkeklerin %62'sinde,
kizlarin %35'inde boy gelisimi — 2 SD'un altinda bu-
lunmustur (43).

4. Yetersiz ya da ge¢ baslanan selasyon tedavi-
si fizik gelismeyi olumsuz etkilemektedir (47).

5. Bazi arastiricilar vicutta yeterli demir birikimi
olmadan, erken yaslarda (6zellikle 2 yas alti) baslanan
Desferrioksamin (DF) tedavisinin kemiklerde minerali-
zasyon defektine yol acarak buylimeyi geri biraktigini
6ne surmektedirler (48,49).

6. Thalassemia majorlu hastalarda somatomedin-
C (IGF-1) eksikliginin varlig1 gosterilmistir (50,51).

7. Bu hastalarda hiperzinkiri, artmis metabo-
lizma, diyet ile ginkonun az alinmasi gibi sebeplerle
kronik ¢inko eksikligi s6z konusudur ve bu eksikligin
gelisme geriligi nedenlerinden biri oldugu bldirilmektedir
(52,53).

8. Thalassemia majorlu hastalarda biyime hor-
monu saliniminin bozuk olabilecegi dusinilmis ancak
yapilan ilk calismalarda gerek bazal, gerekse uyarilara
bliyime hormonu yanitinin normal ya da artmis oldugu
go6zlenmistir (33,37,38). Fakat son yillarda 6zellikle pu-
bertal yetmezlik gdsteren hastalarda giderek artan
saylda biyime hormonu eksikligi raporlanmaktadir (54-
56).

Klinigimizde izlenen thalassemia majorlu hastalar-
da da fizik gelisme geriligi 6nemli bir sorundur. On yas
altindaki hastalarda boy standart sapmasi --1.5 civarin-
da iken, 10 yas uzerindekilerde -2.5 civarindadir ve
erkek hastalarimizda fizik gelisme anlamli olarak daha

geridir (Yayinlanmamis veriler).

Fizik gelisme geriliginin &6nlenebilmesi baslica
transflizyon ve selasyon tedavilerinin iyi bir sekilde uy-
gulanabilmesine baglidir (45-47). ikinci olarak pubertal
yetmezligi olan hastalarda gonadotropin ve gonadotro-
pin releasing hormonlarin verilmesi puberteyi uyarip
boy uzamasina katkida bulunabilecektir (47) Ayrica er-
ken yaslarda baslanacak ginko destegdinin boy uzama-
sini olumlu yénde etkiledigi gosterilmistir (53). Son ola-
rak en azindan bazi hastalarda bliyime hormonu teda-
visi dusinulebilir.

Pubertal Yetmezlik: Seksiuel matirasyon geriligi
thalassemia majorlu hastalarda oldukga sik karsilagilan
bir komplikasyondur. BorgnaPignattl'nin 250 hastalik
serisinde 14 yas uzerindeki hastalarda pubertal gecik-
me orani kizlarda %38, erkeklerde %67 olarak bulun-
mustur (43). Klinigimizde izlenen 14 yas uzerindeki f)
thalassemia majorlu 16 hastada ise pubertal gecikme
orant %87.5 olarak belirlenmistir (57). Pubertal yetmez-
lik bu hastalarda basta fizik gelisme geriligi olmak
lUzere, kozmetik ve psikososyal sorunlara ve dogal ola-
rak Ureme kapasitesinin olmamasina yol agmaktadir.

Yeni tedavi rejimleri ile transflizyon yapilan hasta-
larda sekslel matlirasyon geriligi demir toksisitesinin ilk
belirtisi olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Seksiel matiras-
yon geriligi baslica su faktérlere baglanmaktadir:

1. Hipotalamushipofiz-gonad aksindaki bozuk-
luklar: Bazi hastalarin GnRH'a (Gonadotropin releasing
hormon) hipofizer gonadotropin yanitlari dusuktir, bazi
hastalarda da gonadotropin tedavisi ile pubertal ge-
lisme saglanabilmektedir.

2. Gonadal fonksiyon bozuklugu: Histolojik olarak
gonadlarda demir birikimi ve fibrozisin gdsterilmesi, ba-
z1 hastalarda gerek bazal gerekse uyarilara testosteron
ve Ostrojen yanitlarinin disik olmasi gonadal fonksiyon

bozuklugunu destekleyen bulgulardir.

3. Thalassemiali hastalarda sik¢a rastlanan kara-
ciger patolojisi sebebiyle seks steroidlerinin aktif hale

dénisememesi,

4. Cinko eksikliginin gonadal fonksiyonlar lzerine
olumsuz etkisi (41,43,57-60).

Sonug¢ olarak, olgularin biylik kisminda defekt hi-
potalamus-hipofiz aksinda olmakla birlikte hormonal pa-
tolojinin dizeyi olgudan olguya degisiklikler gostermek-
tedir. Bu nedenle pubertal yetmezlik gésteren hastalar-
da uygulanacak tedavi disfonksiyonun yerine gdére ya-
pilmalidir. Ancak, herseyden 6nce bu komplikasyon ge-
lismeden 6nce onlenmelidir, ¢linki gelistikten sonra
yapilan replasman tedavisi ile komplet pubertenin
yerlestirilmesi olgularin g¢odunda basarilamamaktadir.

T Klin Pediatri 1992, 1
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Bu nedenle selasyon tedavisinin erken yaslarda du-
zenli olarak baslanmasi normal pubertenin saglana-
bilmesi i¢in en dnemli sart olarak gorilmektedir. Bunun
yanisira ¢inko tedavisinin erken yaslardan baslanarak
tedaviye eklenmesinin hem fiziksel gelismeyi hem de
gonadal fonksiyonlari dizeltecegi disunilmektedir
(41,43,57-60).

Glukoz Intoleransi ve insilin Bagimli Diabetes
Meilttus: Glukoz intoleransi ve insliin bagimli diabetes
mellitus (IBDM) 15 yas lizerindeki hastalarda en sik
gorulen komplikasyonlardan biridir. Siklig! iyi tedavi edi-
len ve edilmeyen gruplar arasinda farklilik géstermekte-
dir. Belirgin IBDM sikli§i %6 ile %10 arasinda degisen
oranlarda verilmekte birlikte giukoz intoleransi gdsteren
preklinik olgularin eklenmesiyle bu oran %50 dizeyine
citkmaktadir (17,18.61-65). Klinigimizde yapilan bir ¢a-
lismada da 10 yas Uzerindeki 19 hastanin 2'sinde
IBDM belirlenmis, geri kalan 17 hastanin 11'inde de
oral glukoz tolerans testi ile glukoz intoleransi saptan-
mistir (66). Glukoz intoleransi ve IBDM patogenezinde
rol alan olasi mekanizmalar sunlardir:

1. Demir birikimine baglh pankreatik beta hicre
hasari sonucu gelisen insiliin azligi: Otopsilerde pank-
reasta yogun hemosiderozis ve fibrozis gdsterilmistir.
Pankreas sonografisinde fibrozisle uyumlu artmis eko-
jenltenin derecesi ile glukoz intoleransi ve IBDM ara-
sinda iligski gosterilmistir Ayrica uyarilara insiiin ve C-
peptid yanitlarinin disik olmasi da destekleyici bir bul-
gudur (36.40,63-65).

2. Karaciger fonksiyon bozuklugu olan hastalarda
glukoz intoleransi ve IBDM ile daha sik kargilasilmak-
tadir. Karaciger fonksiyon bozuklugu ve siroza bagl ola-
rak insiiin rezistansi gelismekte ve bu durum kendini
hiperinsilinizm seklinde gdéstermektedir. Thalassemiali
hastalarda glukoz tolerans testleri yapilip insiiin ve C-
peptid dizeylerine bakildiginda bazal insiiin dizeyleri
normal-yiksek olmakla birlikte test silresince izlenen
insiiin salinimi yeterli degildir. C-peptld/insilin oranlari-
na bakildiginda da sonuglar hem insliin rezistansi hem
de beta hiicre rezervinin azalmasinin glukoz intoleran-
sindan birlikte sorumlu olduklarini dusindirmektedir
(61,62).

3. Genetik faktorler: Ailelerinde diabetes olan
thalassemik bireylerde IBDM gelisimi ile daha sik
karsilagsiimaktadir (63,65).

4. Ek olarak bazi hastalarda IBDM'un akut viral
hepatitis atagindan kisa bir slre sonra gelismesi bazi
hepatitis viruslarinin diabetes gelisimini uyardigini
distndirmistir (63).

En 6nemli patogenetik mekanizma demir birikimi-
nin gerek karacigerde gerekse pankreas beta hiicre-
lerinde yapti§i hasar olarak goézikmektedir. italya'dan
bildirilen ¢ok merkezli bir ¢calismada selasyon tedavisi
dncesi dénemde 10 yas lizerindeki hastalarda IBDM
sikligr %17.5 iken selasyon tedavisi uygulanan 448
hastalik bir seride bu oran %6.5 olarak bildiriimektedir
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(63). De Sanctis ve arkadaslari tarafindan bildirilen bir
seride de glukoz intoleransi ve IBDM gézlenen hasta-
larda demir birikiminin bir kriteri olan ferritin dizeyleri-
nin anlaml olarak yliksek oldugu gézlenmistir (62).

Bu komplikasyonun o&nlenebilmesi igin de gerekli
birinci kosul selasyon tedavisinin dizenli olarak kulla-
nilmasidir. Ayrica, glukoz intoleransi gézlenen hastala
rin daha sik olarak izlenmesi ve IBDM gelisiminin
6nine gegmek icin daha yogun selasyon tedavilerinin
(intravendz yiksek doz Desferrioksamin) gindeme gel-
mesi uygun olacaktir. Bunun yanisira hepatitis viruslari-
nin kronik karaciger hastaliginin ve belki de IBDM ge-
lisimindeki roli g6ézéniine alinarak hastalara yapilan
transflizyonlarda hepatitis B ve hepatitis C ydéninden
taranmis glvenli kanlar kullanilmali ayrica hastalar tani
alir almaz hepatitis B'ye karsi asilanmalidir (62,63).

Hipotiroidi: Tiroid bezi ve hipofiz-tiroid aksina ait
bozukluklar da thalassemia majorlu hastalarin klinik iz-
lemi sirasinda karsilasilabilecek endokrin kompli-
kasyonlar iginde yer almaktadir. Ozellikle yasamin ikin-
ci dekadinda ortaya ¢cikmakta ve genellikle demir biriki-
mine ikincil diger komplikasyonlarla birlikte gitmektedir
(17,39,67-69). Klinik olarak hastalarin biyik boélimu
Otiroid goérinmekle birlikte hormonal inceleme yapil-
diginda fonksiyon bozuklugu belirlenebilmektedir. On
yasin Ulzerindeki hastalarda %50'ye varan oranlarda
primer hipotiroidinin varligr gosterilmistir. Bunlarin biyuk
kismi bazal tiroid hormanlarinin normal oldugu, TRH
(thyrotropin releasing hormone) yaniti ile taninabilen
subklinik primer hipotiroididir (39,68-70). Klinigimizde iz-
lenen 10 yas Uzerindeki thalassemia majorlu hastalar-
da yapilan hipofiz-tiroid aksi ve tiroid fonksiyonlarinin
incelendigi bir galismada 21 hastanin 10'unda (%47.6)
tiroid disfonksiyonu saptanmistir. Olgularin blylik boélu-
minde tiroid disfonksiyonu subklinik primer hipotiroidi
seklindedir (71).

Paratiroid: Thalassemia majorlu hastalarda parati-
roid bezlerine ait komplikasyonlara oldukga az rastlanir.
Her ne kadar semptomatik paratiroid hastaligi nadir ol-
sa da Ozellikle 15-16 yas Ulzerindeki hastalarda siklikla
hipokalsemi ve hiperfosfatemi saptanmaktadir (72-74).
Bu patolojiye, paratiroid bezlerinde demir birikimine
bagli hipoparatiroidinin ve 25 (OH) vitamin D dizeyle-
rindeki dusiklige bagli sekonder hiperparatiroidinin yol
actigr disundlmektedir (75-77).

Adrenal: Thalassemik hastalarda demir depolan-
masi baslica mineralokortikoid Gretiminin oldugu zona
glomerilozadadir. Ancak, ileri yaslarda zona fasikulata-
da da birikme olabilir (1). Hastalarda genellikle bazal
ACTH ve uyar! testlerine glukokortikoid yanitlari nor-
maldir (40,78,79). Yas ilerledikge uyarilara gluko-
kortikoid yanitlari kintlesebilir (38). Bunun yanisira ge-
rek bazal gerekse ACTH uyarisina DHEA ve DHEA-S
yanitlarinda dusuklik bildirilmistir. Bu durum yetersiz
adrenarsa yol acarak sekonder seks karakterlerinin
olusumunu engelleyebilecektir (79).
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