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Beta-talasemi major komplikasyonu olarak gelisen diabetes
mellitus ve hipoparatiroidi
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Beta-talasemi major ilk defa Cooley ve Lee tarafindan tanimlanmus olup, B-globin zincir sentezinde azalma ile giden, resesif karakterli
bir hemoglobin bozuklugudur. Homozigot olgular diizenli kan transfiizyonu gerektiren agir anemi ile seyreder. $elasyon ve transfiiz-
yon tedavisi kombinasyonu yasam beklentisini 40-50’li yaslara kadar dramatik olarak uzatir. Diger yandan sik kan transfiizyonlar:
viicutta fazla demir birikimine yol agarak hipogonadizm, diabetes mellitus, hipotiroid, hipoparatiroid ve diger endokrin bozukluklara
neden olabilir. Bu yazida talasemi major komplikasyonu olarak diabetes mellitus ve hipoparatiroidi gelisen bir olgu sunumu takdim

edilmistir.
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Diabetes mellitus and hypoparathyroidism developed as a complication of beta-thalassemia major

Beta-thalassemia major, first described by Cooley and Lee, is a recessively inherited hemoglobin disorder and characterized by redu-
ced synthesis of B-globin chain. The homozygous state results in severe anemia, which needs regular blood transfusion. The combi-
nation of transfusion and chelation therapy has dramatically extended the life expectancy of thalassemic patients who can recently
survive into their fourth and fifth decades of life. On the other hand, frequent blood transfusion in turn can lead to iron overload whi-
ch may result in hypogonadism, diabetes mellitus, hypothyroidism, hypoparathyroidism and other endocrine abnormalities. In this

paper, a case with diabetes mellitus and hypoparathyroidism developing as complications of beta-thalassemia major was presented.
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Giris

Beta talasemi anne ve babadan ¢ocuklara kalitsal olarak
gecen, Onlenebilir bir kan hastaligidir. Tiirkiyenin de igin-
de oldugu Akdeniz iilkelerinde 6nemli bir halk saglig1 so-
runudur. Ancak tagtyicilarin saptanmasi, genetik danisma
ve dogum Oncesi tan1 konabilmesiyle engellenebilir bir
hastaliktir. Diinya Saghk Orgiitii verilerine gore, diinya-
daki tagiyicilik orani %5.1 olup tilkelere ve tilkeler i¢indeki
farkls yerlesim birimlerine gore degisiklik gostermektedir
(1-5).
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Kalitsal multisistemik bir hastalik olan beta-talasemide
beta globin zincir sentezi ciddi bir sekilde azalmis ya da
yoktur. Bunun sonucu olarak alfa globin zincir yapimi
belirgin olarak artis gostermekte ve inefektif eritropoeze
neden olmaktadir (1-3). Anemi, hepatosplenomegali ve
ekstrameduller hematopoezin neden oldugu iskelet defor-
miteleri geligmektedir. Talasemi majorlu hastalarda buyii-
me geriligi, hipotiroid, hipoparatiroid, gonadal yetersizlik
ve puberte gecikmesi, diabetes mellitus, adrenal yetersiz-
lik, osteoporoz, kardiyak fonksiyon bozuklugu gelisebil-
mektedir (4-7).

Beta-talasemi majorlu hastalarin endokrinolojik fonksi-
yon bozukluklar1 agisindan risk altinda olduklarina dikka-
ti cekmek amaci ile bu yazida talasemi major komplikas-
yonu olarak diabetes mellitus ve hipoparatiroidi gelisen
bir olgu sunumu takdim edilmistir.
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Olgu

Yirmi bir yaginda kadin hasta, Necmettin Erbakan Uni-
versitesi Meram Tip Fakiiltesi Endokrinoloji poliklinigi-
ne kaslarda giigsiizliik, titreme ve halsizlik sikayetleri ile
basvurdu. Hastanin 6zge¢misi sorgulandiginda, talasemi
major hastast oldugu bu nedenle 7. aydan itibaren ayda
1 kez kan transfiizyonu aldig1, demir selasyon tedavisi
gordiigl ek olarak 6 yildir tip 1 diabetes mellitus nede-
niyle instilin kullandig: ve 8 yil 6nce hastaya splenektomi
yapildig1 6grenildi. Fizik muayenesinde hastada mukoza
ve cildin soluk oldugu, alnin genis, zigomatik ve maksil-
ler bolgenin belirgin oldugu goézlendi. Kalpte tasikardi ve
dinlemekle 2/6 sistolik iifiiriim vardi. Batin muayenesinde
splenektomi skar1 mevcuttu ve karaciger subkostal 3 cm
ele geliyordu.

Laboratuvar tetkiklerinde hemoglobin 9.7 gr/dL, serum
glukozu 220 mg/dL, HbA C %11.5, serum kalsiyumu 6.5
mg/dL, fosforu 7.8 mg/dL, parathormon (PTH) diizeyi
6.5 pg/mL, total serum proteini 7.1 gr/dL, serum albu-
mini 3.8 gr/dL, serum ferritin diizeyi 5419 ng/mL idi.
Hastaya hipoparatiroidi tanisi koyularak takip ve tedavi
i¢cin endokrinoloji servisine yatirildi. Tedavide kalsitriol
1 mcg/giin ve kalsiyum karbonat 3 gr/glin baslandi. Ta-
kibi sirasinda hipoglisemi ve hiperglisemi ataklar1 olan
hastaya diyabet egitimi verildi, insiilin dozlar1 ayarlandu.
Intensif insiilin tedavisi yemek éncesi 3x12 {inite insiilin
lispro, gece 32 {inite detemir olarak diizenlendi. Hastanin
hipofizer yetmezlik agisindan istenilen kortizol seviyesi 19
pg/dL saptandy, tiroid fonksiyon testleri normal sinirlarda
idi. Hastanin menstriiasyon hikayesi hipermenore seklin-
de idi. Hastanin 2/6 sistolik iifiiriimii mevcuttu ve gekilen
EKO’sunda global hipokinezi saptandi, EF %35 idi. Kar-
diyoloji boliimiintin 6nerisiyle ¢ekilen kardiak MRinda
kalpte ileri derecede demir birikimi ve kalp yetmezligi
oldugu rapor edildi (Resim 1). Hastanin demir selasyonu
40 mg/kg/giin olacak sekilde yeniden diizenlendi. Takip-
lerinde serum kalsiyumu normal seviyelere ¢ikan ve kan
seker regiilasyonu saglanan hasta 6nerilerle taburcu edil-
di.

Tartisma

Beta talasemi major hemoglobin sentezindeki bozukluk
sonucu ciddi anemiye neden olan kalitsal bir bozukluktur.
Bu hastalarda uzun dénem kan transfiizyonlarina bagh
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Resim 1: Hastann kardiyak MR goriintiisii

gelisen sekonder hemokromatozis sonucu basta endok-
rin sistem olmak tizere bircok organda cesitli dereceler-
de fonksiyon kayiplar1 meydana gelebilir (1-5). Bityiime
geriligi, hipotiroid, hipoparatiroid, gonadal yetersizlik ve
puberte gecikmesi, diabetes mellitus, adrenal yetmezlik,
osteoporoz, kardiyak fonksiyon bozuklugu gelisebilmek-
tedir (1-7). Bizim olgumuz 7 aylik iken talasemi major
tanist almis ve o tarihten itibaren ayda 1 kez kan transfiiz-
yonu yapilmakta idi ve uzun siiredir demir selasyon teda-
visi yapilmakta idi. Sert ve arkadaslarinin Konyada 2009
yilinda 51 talasemi majorlii hastada yaptiklar1 ¢aligmada
bozulmus glukoz tolerans: siklig1 % 10 (51 hastanin 5),
diabetes mellitus siklig1 ise %10 (51 hastanin 5’i) olarak
tespit edilmistir (8). Literatiir tarandiginda bagka ¢alisma-
larda da talasemi majorlii hastalarda %4-24 siklikta glukoz
toleransi1 bozulmus ve %0-26’sinda diabetes mellitus gelis-
tigi bildirilmistir (6,9-12). Bizim olgumuzda son 6 yildir
tip 1 diabetes mellitus nedeniyle insiilin kullanmakta idi.

Mamtani ve arkadaglarinin kirk dort talasemi major-
lu hastada yaptiklar1 ¢alismada %61.3’tinde osteopo-
roz, %38.6sinda bilyiime geriligi, %25’inde osteopeni,
%13.6’sinda hipogonad, %6.8’inde hipotiroid, %4.5’inde
hipoparatirodizm, %2.3’tinde biiytime hormonu eksikli-
gi ve %2.3’tinde tip I diabetes mellitus saptanmigtir (13).
Habeb AM ve ark. nin Suudi Arabistanda beta talasemi
major tanistyla izledikleri 81 hastada %11.1 siklikta hipo-
paratiroidi bulunmustur (3). Belhoul KM ve ark’nin Du-
baide beta talasemi major tanisiyla izledikleri 382 hastada
%10.5 siklikta hipoparatirod tespit etmislerdir (4). Baytan
ve ark. beta talasemi major tanisiyla izledikleri 44 hastada
%4.5 siklikta hipoparatirodizm oldugunu bildirmislerdir
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(12). Bizim olgumuzda da serum kalsiyumu 6.5 mg/dL,
parat hormonu 6.5 pg/mL degerleri ile hipoparatiroidi ta-
nist koyularak takip ve tedavi i¢in endokrin servisine yati-
rildi. Tedavide rocaltrol tablet ve kalsiyum laktat baglandu.

Ulkemizde akraba evliliklerinin stk olmast ve bir Akde-
niz tilkesi olmamiz nedeniyle Tiirkiye toplumu olarak bu
hastalig1 tagima riskimiz vardir ve niiffusumuzun yaklagik
% 2.11 tagtyicidir. Bu siklik Antalya, Antakya, Mersin gibi
bolgelerde %12’lere kadar ¢ikabilmektedir. Beta-talasemi
majorda desferoksaminle uzun siire demir selasyon teda-
visine ragmen siklikla bozulmus glukoz tolerans: ve asikar
diyabet gelisebilmektedir. Hipertransfiizyon yapilan be-
ta-talasemi majorlu hastalarda pankreatik hormon degi-
siklikleri ve glukoz toleransinin degerlendirilmesi demir
yikiiniin ilerlemesini ve selasyon tedavisinin etkinligini
belirlemede yararli olabilir. Beta-talasemi majorlu hastala-
rin endokrinolojik fonksiyon bozukluklar: agisindan risk
altinda olduklar1 agikardir. Sonug olarak, beta-talasemi
majorlu hastalarin takip edildigi birimlerde basta diabetes
mellitus olmak iizere hipogonadizm, hipotiroid, hipopa-
ratiroid ve diger endokrinolojik hastalik ihtimallerinin
olabilecegi goz 6niine alinmalidir.
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