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Beta-Talasemi Hastalarında Göz Bulgularının
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ÖZET

ABSTRACT

Evaluation of Ocular Findings in Patients with Beta-Thalassemia

Amaç: Beta-talasemi majör ve intermedia tanısı ile takip edilen hastalarda göz bulgularının görülme sıklığı ve özellikleri yönünden de-
ğerlendirilmesi.  

Gereç ve Yöntem: Beta-talasemi majör ve intermedia tanıları ile takip edilen 69 hastanın dosya kayıtları retrospektif olarak incelendi. Tüm
hastaların görme keskinliği ve göz içi basıncı ölçümü, biyomikroskopik ön segment ve fundus muayenesini içeren tam oftalmolojik muayene ka-
yıtları mevcuttu. Hastaların demografik özellikleri, tespit edilen göz bulguları, serum ferritin düzeyleri, eritrosit süspansiyonu transfüzyon sa-
yıları ve kullanılan demir şelasyon tedavisinin türü ve tedavi süresi değerlendirildi.

Bulgular: Hastaların ortalama yaşı 9.7 ± 5.9 yıl idi ve 54 hastada (%78,3) beta-talasemi majör, 15 hastada (%21,7) beta-talasemi inter-
media tanısı mevcuttu. Eritrosit süspansiyonu transfüzyon sayısı, tedavi süresi ve serum ferritin düzeylerinin medyan (çeyrekler arası aralık)
değerleri sırası ile 67,0 (34,0-115,5), 6.0 yıl (3,3-10,5) ve 1308,6 ng/mL (857,3-2193,1) idi. Anormal göz bulguları 28 hastada (%40,6) izlen-
di ve bunların 25’inde (%89,3) beta-talasemi majör tanısı mevcuttu. Başlıca tespit edilen göz bulguları arasında lens opasiteleri (8 hastada
[%11,6]), retinal vasküler tortuosite artışı (10 hastada [%14,5]) ve retina pigment epiteli değişiklikleri (9 hastada [%13,0]) yer almakta idi.
Anormal göz bulguları olan hastalarda eritrosit süspansiyonu transfüzyonu sayısı (p<0,001), tedavi süresi (p=0,001) ve serum ferritin düzey-
leri (p=0,004) göz bulgusu olmayanlara kıyasla daha yüksek bulundu. 

Sonuç: Beta-talasemi hastalarında hastalığın seyri sırasında çeşitli göz bulguları ortaya çıkabilmektedir. Bu hastalardaki erken değişik-
liklerin tespit edilebilmesi için düzenli göz muayenesi gerekmektedir. 

Anahtar Kelimeler: Beta-talasemi, Göz bulguları, Eritrosit transfüzyonu, Şelasyon tedavisi

Objective: To evaluate the prevalence and features of ocular findings in patients diagnosed with beta-thalassemia major and intermedia.

Material and Method: The records of 69 patients with the diagnosis of beta-thalassemia major and intermedia were retrospectively re-
viewed. All patients had undergone complete ophthalmological examination including visual acuity and intraocular pressure assessment, bio-
microscopic anterior segment and fundus examination. Demographic data, the prevalence and pattern of the ocular findings, serum ferritin lev-
els, the number of red blood cell transfusions and the type and duration of iron chelation therapy were analysed.   

Results: The mean age of the patients were 9.7 ± 5.9 years. Fifty-four patients (78.3%) had beta-thalassemia major and 15 patients (21.7%)
had beta-thalassemia intermedia. The median (interquartile range) values of the number of red blood cell transfusions, treatment duration and
serum ferritin levels were 67.0 (34.0-115.5), 6.0 (3.3-10.5) years, and 1308.6 (857.3-2193.1) ng/mL, respectively. Ocular signs were present in
28 patients (40.6%) and 25 of them (89.3%) were diagnosed with beta-thalassemia major. The main findings were lens opacities seen in 8 pa-
tients (11.6%), increased retinal vascular tortuosity seen in 10 patients (14.5%), and retinal pigment epithelium alterations seen in 9 patients
(13.0%). Patients with ocular signs had a higher number of red blood cell transfusions (p<0.001), a longer treatment duration (p=0.001) and
higher serum ferritin levels (p=0.004) compared to the patients without ocular signs. 

Conclusion: Patients with beta-thalassemia may develop various ocular findings during the course of disease. Regular ophthalmological
evaluation is needed to detect early changes in these patients.
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Giriş

Talasemiler, alfa ya da beta-globin genlerindeki mutasyonlar
nedeni ile gelişen inefektif eritropoezin neden olduğu kantitatif bir
hemoglobinopati hastalığıdır. Beta-globin zinciri sentezinin azal-
ması veya yokluğu ile karakterize olan beta-talasemiler otozomal
resesif kalıtım paternine sahiptir ve Akdeniz havzasında en sık gö-
rülen hemoglobinopati grubunu oluşturmaktadır.1 Hastalığın şid-
deti beta-globin sentezindeki azalmanın boyutu ile orantılıdır.
Beta-talasemi majör hastalarında beta-globin sentezi ileri derecede
azalmış olup, yaşamın devam edebilmesi için düzenli eritrosit süs-
pansiyonu (ES) transfüzyonları gerekmektedir. Beta-talasemi in-
termedia ise kliniğin daha hafif seyrettiği, transfüzyon ihtiyacının
daha az olduğu ve genellikle daha ileri yaşlarda tanı alan hastalık
formudur.2 Beta-talasemi majör hastaları doğumda normal olup, 3.
aydan itibaren hipokrom mikrositer anemi, hepatosplenomegali,
büyüme geriliği ve özellikle kafa kemiklerinde büyümenin neden
olduğu karakteristik yüz görünümü ortaya çıkmaktadır. Düzenli
ES transfüzyonları ile hastalardaki derin anemi düzeltilmeye çalı-
şılırken vücutta aşırı demir birikimine bağlı karaciğer, dalak, en-
dokrin organlar, miyokard ve gözde toksik etkiler görülebilmekte-
dir. Aşırı yüklenmeyi azaltmak için demiri bağlayarak vücuttan
atılmasını hızlandıran şelatörler kullanılmakta ve bu ilaçlara bağlı
olarak da göz bulguları ortaya çıkabilmektedir.2,3

Beta-talasemi hastalarında bildirilen göz bulguları arasında ka-
tarakt, kuru göz, heterokromi, optik nöropati, retina pigment epite-
li (RPE) dejenerasyonu ve retinal vasküler tortuosite artışı yer al-
maktadır.3-8 Ancak bu konu ile ilgili literatür verilerinin çoğu yurt
dışı kaynaklı olup, ulusal literatürde yeterince veri bulunmamakta-
dır. Bu çalışmada beta-talasemi hastalarında ortaya çıkan göz bul-
gularının görülme sıklığı ve özellikleri yönünden incelenmesi ve
bulguların kan transfüzyonu sayısı, serum ferritin düzeyi ve demir
şelasyon tedavisi kullanım süresi ile ilişkisinin değerlendirilmesi
amaçlanmıştır.  

Gereç ve Yöntem

Necmettin Erbakan Üniversitesi Meram Tıp Fakültesi Çocuk
Hematoloji Kliniği’nde takipli olan ve 2007 - 2017 yılları arasında
Göz Hastalıkları Polikliniği’nde muayene edilmiş olan beta-talase-
mi majör ve intermedia tanılı hastaların dosya kayıtları retrospek-
tif olarak incelendi. Muayene kayıtları tam olmayan hastalarla ek
hematolojik hastalığı olan ya da diyabet gibi göz bulguları ile sey-
reden hastalığı olan olgular çalışma dışı bırakıldı. Çalışma için
bağlı bulunulan kurumdan etik kurul onayı alındı. 

Beta-talasemi tanısı hipokrom mikrositer anemi, hepatospleno-
megali, tipik yüz görünümü gibi klinik özelliklerin varlığı, aile öy-
küsü ve hemoglobin elektroforezi sonuçlarına dayanarak konuldu.
Tüm hastalara en iyi düzeltilmiş görme keskinliği ve göz içi ba-
sıncı ölçümü, biyomikroskopik ön segment ve fundus muayenesi-
ni içeren tam oftalmolojik muayene yapıldı. Hastaların demografik
özellikleri, talasemi tipi, göz muayenesi olduğu sırada son ölçülen
serum ferritin düzeyleri, yapılmış olan ES transfüzyonu sayısı,
varsa kullanmakta olduğu demir şelasyon ajanının türü ve kulla-

nım süresi kaydedildi. Hastalarda tespit edilmiş olan şaşılık, ref-
raktif kusur, allerjik konjonktivit gibi talasemi hastalığı ile ilgisi
olmayan göz bulguları dikkate alınmadı. 

Verilerin analizinde SPSS ver. 21.0 paket programı kullanıldı.
Verilerin özetlenmesinde frekans (sayı), yüzde (%), ortalama ±
standart sapma ve medyan (çeyrekler arası aralık) kullanıldı.
Verilerin normal dağılıma uygunluğu Kolmogorov-Smirnov testi
ile analiz edildi. Kategorik verilerin karşılaştırılmasında Pearson χ2

testi kullanıldı. Normal dağılıma uymayan verilerin gruplar arası
karşılaştırmalarında Mann-Whitney U testi kullanıldı. Tüm ölçüm-
lerde p<0,05 değeri istatistiksel olarak anlamlı kabul edildi. 

Bulgular

Çalışmaya yaş ortalaması 9,7±5,9 yıl (aralık 3 - 25 yıl) olan 69
hasta dahil edildi. Serum ferritin düzeyleri medyan (çeyrekler arası
aralık) değeri 1308,6 ng/mL (857,3 - 2193,1) ve ES transfüzyonu
sayısı medyan değeri 67,0 (34,0-115,5) idi. Hastaların 54’ü (%78,3)
beta-talasemi majör ve 15’i (%21,7) beta-talasemi intermedia tanı-
sı ile takip edilmekte idi. Beta-talasemi majör tanılı 49 hasta
(%90,7) deferasiroks, 5 hasta (%9,3) deferoksamin tedavisi alırken,
beta-talasemi intermedia tanılı 8 hasta (%53.3) deferasiroks tedavi-
si almakta ve 7 hasta (%46,7) şelatör ajan kullanmamakta idi.

Tüm hastaların demografik ve klinik özellikleri tablo 1’de
özetlendi. Beta-talasemi majör ve intermedia tanılı hastalar arasın-
da yaş ortalaması yönünden anlamlı farklılık saptanmadı
(p=0,705). Ancak beta-talasemi majör hastalarında serum ferritin
düzeyi (p<0,001), transfüzyon sayısı (p=0,020) ve şelasyon teda-
visi kullanım süresi (p=0,022) beta-talasemi intermedia hastaları-
na göre daha yüksek bulundu. 

Beta-talasemi hastalarında tespit edilen anormal göz bulguları
tablo 2’de verildi. Hastaların 28’inde (%40,6) göz bulguları mev-
cuttu ve bu hastaların 27’si (%96,4) asemptomatikti, yalnızca 1
hastada lens opasiteleri nedeni ile görme keskinliğinde azalma iz-
lendi. Resim 1’de görme keskinliğinde azalmaya yol açmayan lens
opasiteleri ve aynı hastadaki retinal vasküler kıvrımlanma artışı
görülmektedir. Beta-talasemi majör hastalarında anormal göz bul-
gusu olanların oranı (%46,3) beta-talasemi intermedia hastalarına
(%20,0) kıyasla daha yüksek olmasına rağmen aradaki fark istatis-
tiksel olarak anlamlı düzeye ulaşmadı (p=0,067). Anormal göz
bulgusu olan hasta grubunda, göz muayenesi normal olan hastala-
ra kıyasla yaş ortalamasının daha fazla (p=0,004), serum ferritin
düzeyinin daha yüksek (p=0,004), transfüzyon sayısının daha faz-
la (p<0,001) ve tedavi kullanım süresinin daha uzun (p=0,001) ol-
duğu görüldü. Şelasyon tedavisi kullanmayan 7 hastada herhangi
bir göz bulgusu tespit edilmedi. Sadece beta-talasemi majör hasta-
larının dahil edildiği analizde deferoksamin ve deferasiroks kulla-
nan hasta grupları arasında göz bulguları görülme sıklığı yönünden
anlamlı fark izlenmedi (p=0,519).

Hastaların 29’u erkek (%42,0), 40’ı kadın (%58,0) cinsiyetin-
de idi ve her iki cinsiyet arasında talasemi majör/intermedia oranı,
ortalama yaş, ES transfüzyonu sayısı, serum ferritin düzeyi, demir
şelasyon tedavisi süresi ve göz bulgularının varlığı yönünden an-
lamlı farklılık yoktu (tüm parametreler için p>0,05). 
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Tüm hastalar Beta-talasemi majör Beta-talasemi p
(n=69) (n=54) intermedia (n=15) değeri*

Yaş (ort ± SS) 9,7 ± 5,9 9,8 ± 6,2 9,7 ± 5,1 0,705a

Cinsiyet (E / K) 29 / 40 20 / 34 9 / 6 0,111b

Serum ferritin düzeyi, ng/mL 1308,6 (857,3 - 2193,1) 1480,4 (1013,4 - 2829,7) 496,4 (78,8 - 1031,2) <0,001a

(medyan [çeyrekler aralığı]) 

ES transfüzyonu sayısı 67,0 (34,0 - 115,5) 78,0 (36,0 - 135,0) 24,0 (4,0 - 98,0) 0,020a

(medyan [çeyrekler aralığı]) 

Şelasyon tedavisi süresi, yıl 6,0 (3,3 - 10,5) 7,0 (3,5 - 11,8) 2,0 (0 - 9,0) 0,022a

(medyan [çeyrekler aralığı]) 

Tablo 1: Çalışmaya dahil edilen hastaların demografik ve klinik özellikleri ve verilerin beta-talasemi alt tipleri arasında karşılaştırılması

a:Mann-Whitney U testi, b:Pearson χ2 testi, ES: Eritrosit süspansiyonu,*Beta-talasemi majör ve Beta-talasemi intermedia gruplarının karşılaştır-
ma sonuçları

Tablo 2: Beta-talasemi hastalarında tespit edilen anormal göz bulguları

Tüm hastalar Beta-talasemi majör Beta-talasemi p
(n=69) (n=54) intermedia (n=15) değeri*

Retinal vasküler tortuosite artışı 10 (%14.5) 9 (%16.6) 1 (%6.6) 0.330
RPE dejenerasyonu 9 (%13.0) 9 (%16.6) 0 0.090
Lens opasiteleri 8 (%11.6) 7 (%12.9) 1 (%6.6) 0.500
Hafif düzeyde skleral ikter 5 (%7.2) 5 (%9.3) 0 0.221
Preretinal hemoraji 1 (%1.4) 0 1 (%6.6) 0.056
Optik atrofi 1 (%1.4) 1 (%1.9) 0 0.595
Anormal göz bulguları olan / 28 / 41 25 / 29 3 / 12 0.067
olmayan hasta sayısı 

RPE: Retina pigment epiteli, *Pearson χ2 testi, Beta-talasemi majör ve Beta-talasemi intermedia gruplarının karşılaştırma sonuçları.

Resim 1: Beta-talasemi majör tanılı 21 yaşındaki bir hastada lens opasitelerini retroillüminasyonla gösteren ön segment fotoğrafı (A) ve
retinal vasküler tortuosite artışını gösteren fundus fotoğrafı (B)
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Tartışma

Beta-talasemi hastalığı özellikle Akdeniz havzasında yaşayan
ve akraba evliliğinin yaygın olduğu toplumlarda görülmektedir9 ve
ülkemiz de bu hastalığın sık görüldüğü bir bölgede yer almaktadır.
Hastalığın seyri sırasında kuru göz, katarakt, heterokromi gibi ön
segment bulguları ve retinal vasküler tortuosite artışı, RPE dejene-
rasyonu, RPE’de beneklenme, vitreoretinal hemorajiler ve optik
atrofi gibi fundus bulgularının gelişebileceği bildirilmiştir.2-8

Talasemi hastalarında görülen anormal göz bulguları hastalığın
kendisine, transfüzyonel hemosiderozisten kaynaklanan aşırı de-
mir yüklenmesine ve kullanılan demir şelatörlerinin etkisine bağlı
olabilmektedir.1,2 Literatürde talasemi hastalarında anormal göz
bulguları %36 ile %71,4 arasında değişen oranlarda bildirilmiştir
.5,7,10-12 Çalışmalar arasındaki bu farklılıklar incelenen hastaların
yaş ortalaması, talasemi alt tipleri, kullanılan şelatör tedavi türü ve
süresi, transfüzyon sayılarındaki farklılıklara bağlı olabilir. Bu ça-
lışmada 54 talasemi majör ve 15 talasemi intermedia hastası ince-
lenmiş ve anormal göz bulguları %40,6 oranında tespit edilmiştir.

Retina pigment epitel dejenerasyonu Taher ve ark.4 tarafından,
retinada “tuz-biber” görünümü ve periferde hiperpigmentasyonlar
şeklinde tanımlanmıştır. RPE’de beneklenme ise fundus otoflore-
sans görüntülemede retinada hiperotofloresan ve hipootofloresan
alanlar ile karakterizedir.13 Talasemi hastalarında retina patolojile-
ri daha çok RPE tabakasında görülmekte ve RPE’deki aşırı demir
birikiminin buna yol açabileceği düşünülmektedir.14 Beta-talasemi
majör tanılı bir hastanın gözünün incelendiği postmortem histopa-
tolojik çalışmada siliyer epitel, siliyer kas, koroid, sklera ve reti-
nada özellikle fotoreseptör ve RPE tabakasında demir birikimi
gösterilmiştir.15 RPE dejenerasyonu görülme oranını Jafari ve ark.5

%16,7, Taher ve ark.4 %25, Taneja ve ark.7 %31 olarak bildirmiş-
lerdir. Çalış ma mızda periferik retinada RPE’de atrofi ve/veya hi-
pertrofi alanları ile karakterize olan RPE dejenerasyonu %13,0
oranında, vasküler tortuosite artışı ise %14,5 oranında görülmüş-
tür. RPE değişiklikleri en iyi fundus otofloresans görüntülemede
tespit edilebilir ancak çalışmamız da dahil olmak üzere yukarıda
belirtilen çalışmalarda bu teknik kullanılmamış ve yalnızca fundus
muayenesi ile RPE dejenerasyonu tanısı konulmuştur. Çalışmalar
arasındaki oran farklılıkları subjektif değerlendirme kriterlerine ve
hasta popülasyonundaki değişikliklere bağlı olabilir. Retinal vas-
küler tortuosite artışının kronik anemi ve hematokrit düşüklüğü ile
ilişkili olduğu bilinmektedir.16 Literatürde talasemi hastalarında
vasküler tortuosite artışı %11 ile %17,9 arasında değişen oranlar-
da bildirilmiştir.4,7,12,17

Bu çalışmada lens opasiteleri 8 hastada (%11,6) tespit edilmiş
olup yalnızca 1 hastada görme azlığına yol açtığı görüldü.
Talasemi hastalarında görülen lens opasiteleri büyük çoğunlukla
optik aksı kapatmamakta ve görme azlığına yol açmamaktadır.
Karagün ve ark.3 bir olguda deferipron kullanımına bağlı görmeyi
azaltan katarakt gelişimini rapor etmişlerdir. Aksoy ve ark.’nın19

çalışmasında lens opasitelerinin %9,3 oranında görüldüğü bildiril-
miştir. Jafari ve ark.5, 54 talasemi majör hastasını inceledikleri ça-
lışmalarında %10,2 oranında görme keskinliğini etkilemeyen peri-

ferik kortikal katarakt bildirmişlerdir. Kumble ve ark.8 75 beta-ta-
lasemi majör hastasında %32 oranında lens opasiteleri tespit et-
mişler ancak hastaların hiçbirinde bu opasitelerin görmeyi azalt-
madığını belirtmişlerdir. Ayrıca çalışma hastalarında sosyo-ekono-
mik düzeyin düşük olması nedeni ile şelasyon tedavisinin yalnızca
hastaların %8’ine verilebildiğini bildirmişlerdir. Hastaların büyük
çoğunluğunun şelasyon tedavisi almaması nedeni ile lens opasite-
leri görülme oranının diğer çalışmalara göre daha yüksek çıktığı ve
talasemi hastalarında görülen lens opasitelerinin sadece şelasyon
tedavisine bağlı olmadığı sonucuna varılabilir.   

Talasemi hastalarında vücutta aşırı demir birikiminin önüne
geçebilmek için demir şelatörlerinin kullanımı gerekmektedir. Bu
amaçla kullanılan 3 ajandan ilk kullanıma giren deferoksamin pa-
renteral yolla verilmektedir ve kemik displazisi, akciğer toksisite-
si, ototoksisite ve retinopati gibi yan etkileri bildirilmiştir. De fe -
rok samin kullanımı ile ilişkili olduğu bildirilen göz bulguları ara-
sında gece körlüğü, renkli görmede azalma, görme alanı defektle-
ri, görme azlığı ve RPE dejenerasyonu yer almaktadır.2 Oral olarak
kullanılan diğer iki demir şelatörü, deferipron ve deferasiroks da-
ha sonra geliştirilmiş ve deferoksamine alternatif olarak kullanıma
girmiştir. Deferipronun agranülositoz ve nötropeni gelişme riskini
arttırması dezavantaj olarak kabul edilirken, retinal toksisitesinin
olmaması ve kan-retina bariyerini geçebildiği için retinada biriken
demiri bağlayabilmesi gibi avantajları bulunmaktadır.2,18 Defe ra si -
roks ise efektif demir şelasyonu yapan bir ajan olmasına rağmen
retina penetrasyonu gösterilememiştir. Çalışmamızda 57 hasta de-
ferasiroks ve 5 hasta deferoksamin tedavisi almakta idi. Anormal
göz bulguları görülme oranı yönünden her iki ilacı kullanan grup-
lar arasında anlamlı fark yoktu. Talasemi intermedia tanısı ile takip
edilen ve şelasyon tedavisi almayan 7 hastada ise anormal göz bul-
gusu izlenmedi. Ancak bu sonuç doğrudan bu hastalarda şelatör
ajan kullanılmamasına bağlanmamalı, şelasyon tedavisi almayan
bu hasta grubunda hastalığın hafif seyrettiği, transfüzyon sayısının
ve serum ferritin düzeylerinin daha düşük olduğu da göz önünde
bulundurulmalıdır. 

Talasemi hastalarında retina ve RPE’deki anatomik ve fonksi-
yonel değişiklikleri tam anlamı ile değerlendirebilmek için fundus
otofloresans görüntüleme, görme alanı testi, renkli görme muaye-
nesi ve elektroretinografi gibi tetkiklerin de yapılması gerekmek-
tedir. Çalışmamızın retrospektif olarak planlanması ve bu tetkikle-
rin yapılmamış olması bazı hastalardaki subklinik değişikliklerin
gözden kaçırılmış olmasına ve fundus bulgularının daha az oranda
tespit edilmesine yol açmış olabilir. Talasemi hastalarında göz bul-
guları konusundaki literatür verileri daha çok yurt dışı kaynaklı
olup, ülkemizden yeterli veri bulunmamaktadır. Ülkemizdeki beta-
talasemi hastalarında bu alanda yapılacak olan prospektif çalışma-
lara da ihtiyaç duyulmaktadır.

Sonuç

Bu çalışmada beta-talasemi majör ve intermedia hastalarında
anormal göz bulgularının görülme sıklığı ve özellikleri bildirilmiş
ve bulguların ES transfüzyonu sayısı, serum ferritin düzeyi ve de-
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mir şelasyon tedavisi kullanım süresi ile ilişkili olduğu gösteril-
miştir. Hastalığın seyri sırasında ortaya çıkabilecek olan göz bul-

gularının erken tanısı ve uygun tedavisi için beta-talasemi hastala-
rının düzenli olarak göz muayenelerinin yapılması gerekmektedir.
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