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Talasemi Majorli Cocuk Hastalarda
Retina Sinir Lifi Tabakas1 Kalinliginin
Degerlendirilmesi

The Assessment of Retinal Nerve Fiber Layer
Thickness in Children with Thalassemia Major

OZET Amag: Beta talasemi majorlii cocuk hastalarda retina sinir lifi tabakas1 (RSLT) kalinliginda de-
gisiklik olup olmadiginin belirlenmesidir. Gereg ve Yontemler: Calismaya alinan 32 talasemi major
hastas1 ve 36 saglikli cocugun oftalmolojik muayenesi yapildi. Gorme keskinligi ve santral kornea
kalinlig1 6l¢timleri yapildi. Aplanasyon tonometrisi ile goz i¢i basinci degerlendirildi. Optik kohe-
rens tomografi ile tiim hastalarin dort bolgeli (iist, alt, nazal ve temporal kadranlar) ve ortalama
RSLT kalinligy 6lgtimleri kaydedildi. Bulgular: Santral kornea kalinlig1, gérme keskinligi ve goz ici
basinci agisindan gruplar arasinda istatistiksel olarak anlaml fark saptanmadi (p degerleri sirasiyla
0,929, 0,270 ve 0,336). Talasemi major hastalarinda, RSLT kalinliklarinin her dért kadranda da kont-
rol grubuna gore belirgin olarak azalmig oldugu gozlendi (p= 0,001). RSLT kalinlig1 ile hemoglobin
diizeyleri arasinda pozitif korelasyon (r= 0,914 ve p= 0,001), ferritin diizeyleri ile arasinda ise ne-
gatif korelasyon (r= -0,900 ve p= 0,001) saptandi. Sonug: Calismamizda, talasemi majérlii gocuk-
larda RSLT’nin tiim kadranlarda inceldigi ve RSLT kalinlig1 ile hemoglobin diizeyleri arasinda
pozitif, ferritin diizeyleri ile negatif korelasyon oldugu gézlendi. Talasemi major hastalarinin, ge-
lecekteki goz problemlerini 6nlemek amaciyla RSLT kalinliklar: agisindan takibi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Beta talasemi; tomografi, optik koherens

ABSTRACT Objective: To determine changes in retinal nerve fiber layer (RNFL) thickness in chil-
dren with beta thalassemia major. Material and Methods: Ophthalmologic examination of the 32
thalassemia major patients and 36 healthy children in the study was performed. Visual acuity and
central corneal thickness were measured. Intraocular pressure was evaluated by applanation tono-
metry. Four quadrants (superior, inferior, nasal and temporal) and average RNFL thickness in the all
patients were evaluated with optical coherence tomography. Results: There was no statistically sig-
nificant difference between the two groups in terms of central corneal thickness, visual acuity and
intraocular pressure (p value was 0.929, 0.270, and 0.336 respectively). The RNFL in the patients
with thalassemia major was significantly thinner than in the control group in all quadrants (p= 0.001).
There was positive correlation between hemoglobin levels and RNFL thickness (r= 0.914 and p=
0.001), while there was negative correlation between ferritin levels and RNFL thickness (r=-0.900,
p=0.001). Conclusion: In our study, we observed that the RNFL was thinner in all quadrants in the
children with thalassemia major, and RNFL thickness was positively correlated with hemoglobin
levels and was negatively correlated with serum ferritin levels. Thalassemia major patients are re-
quired to follow the terms of RNFL thickness in order to prevent future eye problems.

Key Words: Beta-thalassemia; tomography, optical coherence
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eta talasemi major, en sik goriilen genetik kokenli hematolojik has-

taliklardan biridir.! Ulkemizde tagiyici sikliginin iilke genelinde
%2-2,5 arasinda oldugu, ancak bazi bolgelerde %10’lara ulastig1 bil-
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dirilmigtir.? Klinik olarak solukluk, biytime-
gelisme geriligi, hepatosplenomegali ve ozellikle
yliz-kafa bolgesinde olmak tizere kemik bozukluk-
lar1 ile tan1 konulan bir hastaliktir.

Beta talasemi majorlii hastalarda, retinal da-
marlardaki tikanikliga baglh olarak yaygin elastik
doku hasar1 gelistigi bildirilmistir.> Bu hastalarda
ayrica, stk kan transfiizyonlar1 ve eritrosit parga-
lanmas: sonucu dokularda demir birikimi gelis-
mektedir. Sonug olarak bu hastalarda, hastaligin
kendisine ya da demir selatorlerinin yan etkilerine
bagl olarak katarakt, optik ndropati, retina pig-
ment epiteli dejenerasyonu ya da vitreoretinal ka-
nama gibi goz bozukluklar: gorillmektedir.

Retina sinir lifi tabakas1 (RSLT) kalinlig1 61-
¢limleri optik néropatinin degerlendirilmesinde
kullanilan bir parametredir.’> RSLT kalinlif:
Olctimleri, optik sinir hastaliklarinin tanimlan-
masinda ve ayirici tanida 6nemli bilgiler sagla-
maktadir. Optik koherens tomografi (OKT), optik
sinir hastaliklarinin degerlendirilmesinde yiiksek
duyarliliga sahip tanisal bir yontemdir.®” OKT,
peripapiller RSLT kalinlig1 ve makiila kalinlig 61-
¢limii dahil olmak tizere retinal dokularin objek-
tif degerlendirmesine olanak saglayan, yiiksek
¢oziiniirliige sahip, hizli ve noninvaziv bir goriin-
tilleme teknigidir. Bu yontem ¢ocuklarda da baga-
riyla uygulanabilmektedir.?

Glokom gibi optik noropati yapan durumla-
rin RSLT kalinliklarinda degisikliklere yol agtig:
bilinmektedir.’ Beta talasemi major hastaliginin
neden oldugu optik néropatinin de RSLT kalin-
liklarinda degisikliklere yol agabilecegini diisii-
niiyoruz. Bu ¢alismada, OKT tetkiki yardimiyla
beta talasemi majorlii hastalarda RSLT kalinli-
ginda degisiklik olup olmadiginin belirlenmesi
amaclanmigtir.

I GEREC VE YONTEMLER

Bu prospektif calisma, Adiyaman Universitesi Tip
Fakdiltesi Goz Hastaliklari ile Cocuk Saglig: ve Has-
taliklar1 Kliniklerinde gerceklestirildi. Calisma
yerel etik kurul tarafindan onaylandi ve tiim aile-
lerden bilgilendirilmis onam formu alindi. Calig-
maya, yaslar1 3-16 yil arasinda degisen 32 beta

talasemi major hastas: ile 36 saglikli cocuk dahil
edildi.

Beta talasemi major hastalarinin tanisi klinik,
hematolojik bulgular ve elektroforez sonuglar ile
konuldu. Hastalarin tani konulma yaglari, hangi
siklikta kan transfizyonu aldiklari, kullandiklar:
demir selatorii tiirli ve ne kadar siireyle kullandik-
lar kaydedildi. Hastalar ortalama 21-30 giinde bir
eritrosit transfiizyonu aliyorlardi. Demir selatorii
olarak desferoksamin ya da deferipron kullaniyor-
lardi. Kontrol grubu, goz hastaliklar: poliklinigine
genel tarama i¢in bagvuran; hemoglobin degeri >12
g/dL, serum ferritin diizeyi >12 ng/mL olan ve her-
hangi bir géz problemi saptanmayan saglikli ¢o-
cuklar arasindan rastgele secildi.

Calismaya alinan hastalar gérme keskinligi ve
fundus patolojileri agisindan degerlendirildi. Tim
hastalarin yarikli lamba biyomikroskopisi, aplanas-
yon tonometrisi, OKT tetkiki yardimiyla ayrintili
oftalmolojik incelemeleri yapildi. Hastalarin goz ici
basinct 6lgiimleri yapildi. OKT incelemesinde
RTVue-100 OCT (Optovue Inc.fremont, CA, ABD)
cihazi kullanilarak 6n ve arka segment degerlendi-
rildi. Incelemeden 6nce hastalarda sikloplejik ref-
raksiyon i¢in %1’lik siklopentolat damlas1 5 dakika
arayla t¢ kez damlatilarak 45 dakika beklendi,
sonra otorefraktometre (Canon 30 M, Canon Inc.,
Tokyo, Japonya) ile 6l¢iildii. Otorefraktometrik 61-
¢limlerin daha dogru alinabilmesi amaciyla sik-
loplejik refraksiyon yapildi.'” Her hasta santral
kornea kalinlig1 ve 6n segment parametresi olan
iridokorneal ag1 6l¢timii agisindan incelendi. Tim
hastalarin dort bolgeli (iist, alt, temporal ve nazal
kadranlar) ve ortalama RSLT kalinlig1 dl¢iimleri ya-
pildi. Sag goz olgtimleri istatistik degerlendirme
i¢in kaydedildi.

Oykiisiinde glokom, keratokonus, goz trav-
masl, goz i¢i cerrahisi, kontakt lens kullanima, di-
yabetik retinopati, uzun siireli steroid kullanimi
ya da herhangi bir kronik hastalik bulunan has-
talar ile oftalmolojik incelemede tahsisle gormeyi
artiran kirma kusuru, dar iridokorneal agi, peri-
papiller koroid atrofi, iiveit, optik disk ve damar
bozukluklar: saptanan hastalar ¢caligma dig1 bira-
kilda.
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ISTATISTIKSEL ANALIiZ

Tam istatistiksel analizler SPSS 15.0 (SPSS Inc.,
Chicago, ABD) ile yapildi. Verilerin normal da-
gilim gosterip gostermedigini belirlemek igin
Kolmogorov-Smirnov testi kullanildi. Gruplar ba-
gimsiz 6rneklem t-testi kullanilarak karsilastirildi.
Kategorik degiskenler ki-kare testi ile kargilagti-
rildi. Hemoglobin ve ferritin diizeyleri ile RSLT
kalinlig1 arasindaki iligkiyi saptamak amaciyla Pe-
arson korelasyon testi kullanildi. Tiim degerlerin
ortalama=SS degerleri elde edildi. p degeri <0,05
istatistiksel olarak anlaml kabul edildi.

I BULGULAR

Calismaya alinan 32 talasemi major hastasinin 15
(9%46,9)'1 kiz, 17 (%53,1)’si erkek iken, kontrol gru-
bunun 16 (%44,4)’s1 kiz, 20 (%55,6)’si erkek idi (p=
0,752). Talasemi major hastalarinin yas ortalamasi
8,36+2,55 y1l, kontrol grubunun ise 8,12+2,45 yil
idi (p= 0,465).

Ferritin diizeyi hasta grubunda ortalama
2316,15+1316,28 ng/mL iken, kontrol grubunda
16,41+3,31 ng/mL idi (p= 0,001). Calismaya alinan
Talasemi major hastalarinda kirma kusuru -2 ile +2
arasinda idi. Kirma kusurlar agisindan iki grup ara-
sinda istatistiksel olarak anlaml bir fark gézlen-
medi (p= 0,182). Go6z i¢i basinci hasta grubunda
ortalama 14,09+1,19 mmHg, kontrol grubunda ise
13,82+0,79 mmHg idi (p= 0,336). Snellen eseline
gore ortalama gorme keskinligi hasta grubunda
1,26+0,79, kontrol grubunda 1,24+0,70 olarak bu-
lundu (p= 0,270). Hasta grubunda santral kornea
kalinlig1 ortalama 521,50+26,80 pm, kontrol gru-
bunda ise 522,26+33,71 pm idi (p= 0,929). Her iki
grubun demografik, laboratuvar ve oftalmolojik
ozellikleri Tablo 1'de goriilmektedir.

Talasemi major hastalarinda ve kontrol gru-
bunda, OKT yoéntemi yardimiyla 6l¢iilen RSLT
kalinligi degerleri Tablo 2’de goriilmektedir. Tiim
kadranlarda 6l¢iilen RSLT kalinliklar1 agisindan
iki grup arasinda istatistiksel olarak anlaml fark
saptand: (p= 0,001). Olgulardan elde edilen g6-
rintilere ait 6rnekler Sekil 1 ve 2’de goriilmek-
tedir.

TABLO 1: Kontrol ve hasta gruplarinin demografik,
laboratuvar ve oftalmolojik 6zellikleri.

Talasemi majér Kontrol p
Yas (yil) 8,36+2,55 8121245 0,465
Cinsiyet (kiz/erkek) 15/17 16/20 0,752
Hemoglobin (g/dL) 6,32:0,86 12,86:0,82 0,001
Ferritin (ng/mL) 2316,15£1316,28  16,41+3,31 0,001
Gorme keskinligi 1,26£0,79 1242070 0,270
Goz ici basincl (mmHg) 14,09+1,19 13,82:0,79 0,336
Santral kornea kalinlign {um) 521,50+26,80  522,26+33,71 0,929

TABLO 2: Kontrol ve hasta gruplarinin
retina sinir lifi tabakasi (RSLT) kalinlik degerleri.

Talasemi major Kontrol p
Ust kadran RSLT (um) 146,09:9,07  168,76+11,64 0,001
Alt kadran RSLT (um) 134,09+10,88  168,06+7,68 0,001
Temporal kadran RSLT (um)  102,82+20,83  163,76210,87 0,001
Nazal kadran RSLT (um) 8345:13,06  162,23+12,59 0,001
Ortalama RSLT {um) 116,27¢7,59  165,35+8,85 0,001

Pearson korelasyon testinde RSLT kalinlig: ile
hemoglobin diizeyleri arasinda pozitif korelasyon
(r=0,914 ve p<0,001), ferritin diizeyleri ile arasinda
ise negatif korelasyon (r= -0,900 ve p<0,001) sap-
tandi.

I TARTISMA

Bu c¢alismada, talasemi majorlii hastalarda 6lgiilen
RSLT’nin saglikli cocuklardakine gére tiim kad-
ranlarda belirgin olarak inceldigi saptanda.

RSLT kalinliginin 6zellikle glokom hastala-
rinda azaldi§: bilinmektedir.!"'? Glokom, ganglion
hiicre 6limii sonucu ortaya ¢ikan ilerleyici bir
optik noropatidir. Bu hastaligin bulgular1 olan
optik disk cukurlagmasi ve RSLT incelmesinin
saptanmasi konusunda 6nemli veriler saglayan
OKT, glokom tanisinda 6nemli bir goriintilleme
yontemidir.® Ancak, yapilan ¢aligmalarda miyo-
pide de RSLT kalinhiginin azaldig: bildirilmistir.'
Ayrica, Parkinson hastaligi ve Behget hastalig:
gibi sistemik hastaliklarda da RSLT’de incelme
gozlenmistir.'*
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SEKIL 1: Retina sinir lifi tabakasinda incelme bulunan bir talasemi major hastasina ait optik koherens tomografi goriintiisii.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

Dokulara oksijen taginmasinin azaldig1 diabe-
tes mellitus ve orak hiicreli anemi gibi iskemik has-
taliklarda peripapiller RSLT’de incelme oldugu
bildirilmistir.'®!” Deney hayvanlarinda optik sinir
miyelinizasyonunun incelendigi bir ¢aligmada,
aneminin sicanlarda akson yapiminda bozulmaya
ve miyelin kilifta lameller ayrilmaya sebep ol-
dugu saptanmistir.'® Taneja ve ark., beta talasemi
major hastalarinda goriilen derin aneminin optik
noropatiye neden olabilecegini bildirmislerdir.*
Bu ¢aligma, bu gozlemlere dayanarak, agir di-
zeyde anemi bulunan ve optik néropatiye neden
olabilen beta talasemi major hastaliginin RSLT
kalinhiginda degisiklik olabilecegi tezi ile tasarlan-
mistir.

Tirkyilmaz ve ark., demir eksikligi bulunan
hastalarda tist kadran, alt kadran ve ortalama RSLT
kalinliklarinin azaldigini bildirmiglerdir.' Taneja

ve ark., yiiksek ferritin ve demir diizeyi saptanan
hastalarda okiiler patolojilerin daha sik gozlendi-
gini bildirmiglerdir.* Aksoy ve ark. da demir ek-
sikligi hastalarinda yalnizca alt kadran RSLT’de
incelme oldugunu, ancak talasemi major hastala-
rinda tiim kadranlarda belirgin incelme oldugunu
bildirmislerdir.?® Bu gozleme dayanarak, demir
eksikligi kadar viicuttaki demir fazlaliginin da
RSLT’de incelmeye sebep olabilecegini one siir-
miislerdir. Bizim c¢alismamizda da bu gozlemlerle
benzer sekilde, beta talasemi major hastalarinda
tiim kadranlarda RSLT kalinliklarinda belirgin se-
kilde azalma oldugu gozlenmistir.

Saglikli insanlar giinliik diyetleri ile yaklasik
1-2 mg demir almaktadir. Ancak, talasemi major
hastalarinda sik transfiizyonlar nedeni ile yiiksek
miktarda demir alinmaktadir. Demirin viicuttan et-
kili bir atilim yolu bulunmamasi nedeni ile fazla
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$EKiL 2: Retina sinir lifi tabakas! kalinligi normal sinirlar icinde bulunan bir hastaya ait optik koherens tomografi gérunttisu.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

demir organlarda birikerek toksik etkilere sebep ol-
maktadir. Demirin toksik etkilerini 6nlemek ama-
ciyla talasemi major hastalarinda demir selatorleri
kullanilmaktadir.?! Ancak, bazi calismalarda desfe-
roksamin ve deferipron gibi demir gelatorlerinin de
okiiler dokularda toksik etkiye sahip oldugu 6ne
suriilmistir.** Caligmamiza alinan talasemi major
hastalar1 da desferoksamin ya da deferipron kul-
lanmakta idi.

Calismamizda talasemi major hastalari ile sag-
likl1 kontrol grubu arasinda santral kornea kalin-
1181, g6z ici basinci ve gorme keskinligi agisindan
istatistiksel fark saptanmadi. Aksoy ve ark. da hem
talasemi major hem de demir eksikligi anemisi bu-
lunan hastalarla saglikli cocuklarda dl¢tilen gorme
keskinligi ve goz i¢i basinci arasinda fark olmadi-
g1 bildirmislerdir.” Salchow ve ark., hipermet-
ropik bireylerde RSLT kalinliginin daha fazla

oldugunu (her bir diyoptri hipermetrop igin yak-
lagik 1,7 um daha kalin) bildirmislerdir.” Giiney
Afrika, Hindistan, Cin ve $ili’den yapilan genis
kapsamli populasyon ¢alismalarinda da benzer so-
nuglar verilmigstir.?#* Bagka bir ¢caligmada, +4 di-
yoptriden fazla kirma kusuru olanlarda RSLT
kalinhiginin etkiledigi savunulmustur.’® Bu goz-
lemlere dayanarak, RSLT kalinliklarinin daha
dogru bir sekilde 6l¢iilmesi amaciyla gorme kes-
kinligini etkileyen kirma kusuru bulunan hastalar
caligma dig1 birakilmigtir.

Tirkyilmaz ve ark., demir eksikligi anemisi
bulunan hastalarda RSLT kalinlig1 ile hemoglobin
diizeyleri arasinda pozitif korelasyon bulundugunu
bildirmiglerdir.’ Aksoy ve ark. da hemoglobin dii-
zeyi ile RSLT kalinliklar1 arasinda pozitif kore-
lasyon saptandigini bildirmislerdir.?® Ancak bu
calismada, demir eksikligi bulunan hastalarla tala-
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semi major hastalarinda 6l¢iilen hemoglobin dii-
zeyleri benzer olmasina ragmen talasemi major
hastalarinda daha ince RSLT kalinliklar: saptandig:
ve bu durumun ferritin diizeyleri ile RSLT kalin-
ig1 arasindaki negatif korelasyona bagl oldugu 6ne
strtilmigtiir. Benzer sekilde, bizim ¢aligmamizda
da RSLT kalinliklar: ile hemoglobin diizeyi ara-
sinda pozitif korelasyon, ferritin diizeyleri ile ara-
sinda negatif korelasyon saptanmigtur.
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