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ÖZET 

Giriş: Talasemi,hemoglobinopatiler içinde görülen sistemik tutulumların  en sık görüldüğü 

hastalık grubunu oluşturmaktadır. Yeni tedavi yöntemlerinin gelişmesi ile olguların yaşam 

süresindeki artış ile birlikte olası endokrin komplikasyonların birikimi daha sık 

gözlenmektedir. Endokrin komplikasyonların  en sık nedeni hemolitik süreçlerin doğal bir 

sonucu olması yanında transfüzyonlarla birlikte organlarda aşırı demir birikimidir. Bölgemiz 

talasemi major hastalarının görece yoğun olduğu bir bölgedir.  

Çalışmanın amacı Talasemi Major tanısı ile izlenen çocukların endokrin komplikasyonlar 

açısından değerlendirilmesidir. Araştırma bölgemizdeki güncel durumu belirleyen ilk 

çalışmadır. 

Gereç ve Yöntem: Çalışma 2011-2015 tarihleri arası Gaziantep Üniversitesi Tıp Fakültesi 

Çocuk Endokrin Polikliniğine başvuran yaşları 1-18 yaş arası 32 çocuk dahil edilmiştir.  

Çalışmaya katılan çocuklar, endokrin yaklaşımın bir ölçeği olarak büyüme, pubertal gelişim, 

adrenal yetmezlik, hipotiroidi, diyabet gelişimi, osteroporoz bakımından değerlendirilmiştir. 

Değerlendirme için çocuklardan ACTH, Kortizol, DHEAS, Parathormon, kalsiyum, 

fosfor,ALP, D Vitamini, FSH, LH, Estradiol Testesteron, İGF-1, GH, İGFBP, HbA1C, C-

peptid açlık glukoz, Adacık Hücre Antikorları, DEXA, pelvik USG, Kemik Yaşı, fT4, TSH, 

anti-TPO, anti TG testleri çalışıldı.  Değişkenler arası anlamlılık testi için Standart T testi ve 

chi-square, ferrtin ile komplikasyonlar arasında korelasyon için Pearson korelasyon testleri 

kullanıldı. 

Bulgular: Hastaların 14’ü (%43.7), kız, 18’i (%56.3) erkek idi. Yaş ortalaması 12.33±4.34 

saptandı. Ortalama boy 136.23±25.34 (ortlama boy SDS -2.17 ±1.44) ,ortalam kilo 

36.23±13.23 (ortalama kilo SDS -2,44±1.30) olarak saptandı. Olguların 17’inde (%53.1) boy 

kısalığı, 22’inde (%68.7) kilo azlığı, 20 (%62.5)’inde pubertal gelişimde gerilik, 2’inde 

(%6.2) hafif adrenal yetmezlik, 3’ünde (% 9.3)hipotiroidi, 2’inde diyabet, (%6.2) 5’inde 

(%15.6) bozulmuş glukoz toleransı, 25’inde (%78) osteoporoz saptandı. DEXA ortalama -

3,12±1,02 idi. Ferritin yüksekliğin hastalık süresi ve komplikasyonlar arasında pozitif 

korelasyon saptandı (sırası ile (rhastalık süresi=863, p<0.001) ve (rkomplikasyon= 0.668, p<0.001).  

Sonuç: Bu çalışma Talasemi Major tanısı ile izlenen çocuklarda endokrin komplikasyonlar 

hastalık süresi ve ferritin düzeyi ile korelasyon gösterdiğini ortaya koymaktadır. Bu sonuç 

Talasemi Major’da endokrin komplikasyonların daha yakından izlem gerekliliğini ortaya 

koymaktadır. 
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INVESTIGATION OF ENDOCRINE COMPLICATIONS IN CHILDREN WITH 

THALASSEMIA MAJOR  

Background/aim: Thalassemia constitutes the most common disease group in the systemic 

involvement in hemoglobinopathies. With the development of new treatment methods, the 

accumulation of possible endocrine complications is observed more frequently, with an 

increase in the lifetime of cases. The most common cause of endocrine complications is a 

natural result of hemolytic processes, as well as excessive accumulation of iron in the 

endocrine organs with transfusions. Southeasthern Anatolia is a region where thalassemia 

major patients are relatively intense and there is no report on endocrine evaluations of these 

patients so far. 

The aim of the study is to evaluate the children who were followed up with the diagnosis of 

Thalassemia Major in terms of endocrine complications. It is the first study to determine the 

current situation in our research region. 

Material and Method: The study included 32 children, ages 1-18, who applied to the 

Gaziantep University Faculty of Medicine Children's Endocrine Clinic between 2011-2015 

years. Children participating in the study were evaluated in terms of growth, pubertal 

development, adrenal insufficiency, hypothyroidism, diabetes development, and osteroporosis 

as a scale of the endocrine approach. For evaluation, ACTH, Cortisol, DHEASParathormone, 

calcium, phosphorus, ALP, Vitamin D, FSH, LH, Estradiol Testesteron, IGF-1, GH, IGFBP, 

HbA1C, C-peptide fasting glucose, Islet Cell Antibodies, DEXA, pelvic USG, Bone Age, fT4, 

TSH, anti-TPO, anti TG tests were studied. Standard T test was used for the significance test 

between variables, and Pearson correlation tests were used for correlation between chi-square, 

ferrtin and complications. 

Results: Of the patients were 14 (43.7%) female and 18 (56.3%) male. The average age was 

12.33 ± 4.34. The average height was 136.23 ± 25.34 (mean height SDS -2.17 ± 1.44), the 

average weight was 36.23 ± 13.23 (average weight SDS -2.44 ± 1.30). Short stature in 17 

(53.1%) of cases, low weight in 22 (68.7%), regression in pubertal development in 20 

(62.5%), mild adrenal insufficiency in 2 (6.2%), 3 (9.3%) hypothyroidism, 2 diabetes, (6.2%), 

5 (15.6%) impaired glucose tolerance, and 25 (78%) osteoporosis. DEXA mean was DEXA 

ortalama -3,12±1,02.  A positive correlation was found between the disease duration of the 

ferritin height and the complications ((rhastalık süresi=863, p<0.001 and (rkomplikasyon= 0.668, 

p<0.001, respectively). 

Conclusion: This study reveals that endocrine complications are correlated with disease 

duration and ferritin level in children with the diagnosis of Thalassemia Major. This result 

reveals the necessity of monitoring endocrine complications more closely in Thalassemia 

Major. 

Keywords: Thalassemia Major, Endocrine Complications, Ferritin 

 

GİRİŞ 

Talasemi, Orta Doğu ve Güneydoğu Asya'da yaygındır; çeşitli mutasyonlardan veya nadiren 

kromozom β-globin geninin silinmesinden kaynaklanan otozomal resesif kalıtsal bir 

bozukluktur (1). Kronik kan transfüzyonu , büyüme geriliği, kemik iliğinin genişlemesinden 

kaynaklanan iskelet değişiklikleri ve ekstramedüller hematopoezden kitle gelişmesini 
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önlemek için β-talasemi majörlü  olgularda temel odaktır (2). Uzun süreli demir şelasyon 

tedavisi ile izleme ve yönetim gerektiren aşırı demir yüklenmesine neden olur. Yetersiz 

şelasyon tedavisi ile kardiyak aritmiler, kardiyomiyopati ve kalp yetmezliği ölümün baskın 

nedenleridir, endokrin anormallikleri ve kronik karaciğer hastalığı morbidite ve mortaliteye 

önemli ölçüde katkıda bulunur  (3). 

Demir yükü ile endokrinopatiler arasındaki ilişki hakkında çok az şey bilinmektedir ve 

literatürde, aşırı demir yükü ile hastalarımıza özgü endokrinopatilerin yaygınlığı hakkında 

bilgimiz dahilinde hiçbir şey bildirilmemiştir. En sık görülen endokrin bozuklukları anormal 

glikoz metabolizması, hipogonadotropik hipogonadizm, hipotiroidizm ve 

hipoparatiroidizmdir (4). Talasemisi olan hastalar pankreas dokusu ve çoklu organ fonksiyon 

bozuklukları gösterebilir. Bir dizi kronik malign siklusta, hastalar yetersiz insülin 

sekresyonundan kaynaklanan tip 1 diyabet veya insülin direncinin neden olduğu tip 2 diyabet 

geliştirebilir 

Bu çalışma talasemili çocuk hastalarda en sık görülen endokrin komplikasyonların varlığı ile 

ferrtini yükü ve komplikasyonlar arasındaki korelasyon varlığınına odaklanmıştır. 

 

GELİŞME 

Gereç ve Yöntem 

Çalışma 2011-2015 tarihleri arası Gaziantep Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Endokrin 

Polikliniğine başvuran yaşları 1-18 yaş arası 32 çocuk dahil edilmiştir.  Çalışmaya katılan 

çocuklar, endokrin yaklaşımın bir ölçeği olarak büyüme, pubertal gelişim, adrenal yetmezlik, 

hipotiroidi, diyabet gelişimi, osteroporoz bakımından değerlendirilmiştir. Değerlendirme için 

çocuklardan ACTH, Kortizol, DHEASParathormon, kalsiyum, fosfor,ALP, D Vitamini, FSH, 

LH, Estradiol Testesteron, İGF-1, GH, İGFBP, HbA1C, C-peptid açlık glukoz, Adacık Hücre 

Antikorları, DEXA, pelvik USG, Kemik Yaşı, fT4, TSH, anti-TPO, anti TG testleri çalışıldı.  

Değişkenler arası anlamlılık testi için Standart T testi ve chi-square, ferrtin ile 

komplikasyonlar arasında korelasyon için Pearson korelasyon testleri kullanıldı. 

Bulgular  

Hastaların 14’ü (%43.7), kız, 18’i (%56.3) erkek idi. Yaş ortalaması 12.33±4.34 saptandı. 

Ortalama boy 136.23±25.34 (ortlama boy SDS -2.17 ±1.44) ,ortalam kilo 36.23±13.23 

(ortalama kilo SDS -2,44±1.30) olarak saptandı. Olguların 17’inde (%53.1) boy kısalığı, 

22’inde (%68.7) kilo azlığı, 20 (%62.5)’inde pubertal gelişimde gerilik, 2’inde (%6.2) hafif 

adrenal yetmezlik, 3’ünde (% 9.3)hipotiroidi, 2’inde diyabet, (%6.2) 5’inde (%15.6) 

bozulmuş glukoz toleransı, 25’inde (%78) osteoporoz saptandı.. Ayrıca ferritin düzeyi ile 

osteroporoz (DEXA) arasında güçlü bir ters korelasyon saptandı (rosteroporoz= -712, p<0.001). 

Benzer şekilde, ferritin ile boy SDS arasına güçlü ters korelasyon bulundu (rboySDS= -693, 

p<0.001).  Ferritin ile  hastalık süresi arasında da güçlü pozitif korelasyon saptandı (rhastalık 

süresi=863, p<0.001). Ferritin ile endokrin komplikasyon arasında da pozitif güçlü korelasyon 

saptandı (rkomplikasyon= 0.668, p<0.001). 
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Tablo 1: Talasemide endokrin komplikasyonlar 

 n % Ortalama ±SD 

Kız /Erkek 14/18 43.7  

Yaş ortalaması   12.33±4.34 

Boy ortalama   136.23±25.34 

Boy SDS   -2.17 ±1.44 

Kilo ortalama   36.23±13.23 

Kilo SDS   -2,44±1.30 

Boy kısalığı 17 53.1  

Kilo azlığı 22 68.1  

Pubertal gerilik 2 6.2  

Adrenal yetmezlik 3 9.3  

Osteoporoz 25 78.1  

DEXA ortalama   -3,12±1,02 

Hipotiroidi  2 6.2  

Tip 1 Diabet 2 6.2  

Bozulmuş glukoz toleransı 5 15.6  

 

Tablo 2: Talasemide endokrin laboratuar bulguları 

 n % Ortalama ±SD 

Ferritin   2479±945 

Adacık hücre Ab 

pozitfiliği 

2 6.2  

DTG pozitfliği Yok 0  

ACTH   27.34±7.4 

Kortizol   8.7±2.3 

Anti TPO pozitliği 2 6.2  

Anti TG pozitifliği 2 6.2  

C-peptid   2.31±0.56 

Insulin   6.6±2.56 

HOMA   2.79±1.1 

FSHI U/ml   5.67±1.2 

LH IU/ml   2.76±0.34 

PTH   54.28±11.22 

D vitamin ng/ml   11.51±2.31 

TSH IU/ml   4.33±2.61 

sT4IU/ml   0.93±0.14 

IGF-1ng/ml   59±11.26 
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Şekil 1: Ferritin ile hastalık süresi arasında korelasyon (rhastalık süresi=863, p<0.001). 

 

 

Şekil 2: Ferritin düzeyi ile boy SDS arasındaki korelasyon (rboySDS= -693, p<0.001). 
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Şekil 3: Ferritin düzeyi ile osteoporoz (DEXA skoru) arasındaki korelasyon (rosteroporoz= -712, 

p<0.001). 

 

Şekil 4: Ferritin düzeyi ile endokrin komplikasyonlar arasındaki korelasyon (rkomplikasyon= 

0.668, p<0.001). 

Tartışma  

Talaemi Major lu olgularda endokrin sorunlar oldukça yaygın bir sorundur. Büyüme geriliği, 

homozigot β talasemi (TM) olan çocuklarda ve ergenlerde sık görülür (5). 4 yaşından sonra 

boyuna büyüme paternleri normal kontrollerin arkasındaki oranları gösterir. Kemik yaşı 

genellikle kronolojik yaştan geri kalır (6). Olgularımızda boy kısalığı ve kilo azlığı sık 

görülen bir endokrin komplikasyondur. Bu literatür verileri ile uyumludur 
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Tekrarlanan kan transfüzyonu ve yetersiz demir şelasyon tedavisi nedeniyle aşırı demir yükü, 

karaciğer, pankreas, kalp ve endokrin bezleri de dahil olmak üzere birçok organın önemli 

ölçüde işlev bozukluğuna yol açar. Büyüme hormonu (GH) sekresyonunun, hepatik demir 

aşırı yüklenmesinin ve beslenme eksikliklerinin kusurlu olması nedeniyle insülin büyüme 

faktörü-1'in (IGF-1) bozulmuş sentezi, büyüme gecikmesinin etiyolojisine önemli ölçüde 

katkıda bulunabilir.  

Bu hastaların önemli bir kısmında meydana gelen gecikmiş ergenlik ve / veya hipogonadizm, 

ergenlik büyümesini hafifletebilir ve ergenlik döneminde GH-IGF-1 ekseni aktivasyonunu 

olumsuz yönde etkileyebilir (7). Olgularımızda da kronolojik yaşa göre gecikmiş pubertal 

evreler olduğu saptandı. Aşırı transfüzyon rejimleri ve etkili oral demir şelasyon tedavisi ile 

prepubertal lineer büyüme belirgin şekilde iyileşmiştir. Bununla birlikte, birçok TM 

hastasında çocukluk ve ergenlik döneminde hala anormal büyüme gözlenmektedir. 

Büyümenin çocukluk evresi GH'ye bağlıdır ve pubertal evre hem GH hem de seks steroidleri 

sekresyonuna bağlıdır. Ayrıca, yeterli beslenme ve kilo alımı, büyümenin tüm aşamalarında 

büyümeye aracılık etmede önemli bir rol oynar (8). 

Ancak en önmeli endokrin sorun osteoporoz olduğu görülmektedir. Olgularımızın 2/3’ünde 

saptandı. Medüller hematopoezin artışı, nutrisyonel yetersizlik en sık nedendir (9). Bu yüzden 

bu hastaların düzenli D vitamin tedavi ve profilaksi alması önem taşımaktadır 

 

SONUÇ 

Bu çalışma Talasemi Major tanısı ile izlenen çocuklarda endokrin komplikasyonlar hastalık 

süresi ve ferritin düzeyi ile korelasyon gösterdiğini ortaya koymaktadır. Ayrıca ferritin düzeyi 

ile büyüme geriliği ve osteoporoz arasında da güçlü bir korelasyon olduğunu ortaya 

koymaktadır ki, bu sonuç Talasemi Major’da endokrin komplikasyonların daha yakından 

izlem gerekliliğini ortaya koymaktadır. 
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