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Kemik ve Iskelet Sorunlari

- Beta-talasemi major (TM) ve beta-talasemi intermedia’ da (Ti)

kemik problemleri oldukca siktir...

-Bel agrisi,
-Kemik mineral yogunlugunda (KMY) azalma,
-Osteoporoz,

-Spinal kord kompresyonu




Osteoporoz

Tanim: Osteoporoz KMY’da azalma ve kemik kirik riskinde artisa

neden olan kemik yapisindaki bozulma...




KMY; Dual-energy X-ray absorbsiometri (DEXA) yontemi ile

Olcilmektedir..
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- TM'deki kemik kaybi
buyuk olcude trabekuler
kemikte goruldr..

-Lomber omurga
cogunlukla trabekdtler
kemikten olusmasi
nedeniyle sik etkilenir...

- Cocuk ve ergenlerde
KMY 6lcimu icin lomber
bolge kullanilir...
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Dokter Ada

Dokter DOCA TURKXAHRAMAN
Cekim Tarih US052024 1114 5%
Analiz Tarthi: 070572024 11:103¢
Tetkik Yag1 14 Vaz
Boy 145 em.

BMI: 18 55 kg/m®
Bilge : Fediatik Spine

Kils 3¢ kg

*Efective/Input dose: 0,283 :5v/L 30y
Celcbn Modu: Hormal
Analiz : Cramatik

Densitometri Bilgisi
ROI BMD(gicm®) BMC(p) Alan{cm?) Z Shor
L1-L4 053 23 965 -2 4(-28%)
L21A4 0521 17m 2 43 22(-279%)
L1 0512 524 1022 27 (-329%)
L2 0523 S48 g0 20(-24%)
13 0526 63 1021 -1 £(-22%)
14 0.5 522 1042 -29(-36%)
Toplam 0563 2232 3965 24 (:28%)
Referans egrisi Pediatrik Spine
Toplam : 0.563 {g/cm)
cate 2 Qizam
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Cocuklarda Osteoporoz Tanimi

Pediatrik osteoporoz tanimi herhangi bir lokal hastalik veya
yuksek enerjili travma olmadan;

Bir veya daha fazla vertebral kompresyon kirigi olmasi veya

Yasa gore disik (KMY < -2 SDS) bireyde belirgin kemik kirik
oykusdinun olmasi;

10 yasina kadar 2 2 uzun kemik kirigi,

>10 yasindan sonra 2= 3 uzun kemik kirigi olmasi seklinde
tanimlanmaktadir.




Mekanizmalar

- Demir yukd,

- Demir selasyonu,

- Kemik iliginde genisleme,
- Inefektif eritropoez,

- Hipogonadizm,

- D vitamin eksikligi,

- Azalmis fiziksel aktivite ve

- Genetik faktorler....




SIKLIK

-TM ve Tl hastalarin 2/3’iinde omurga, femur boynu ve distal

radiusta KMY’ da azalma mevcuttur...

- Hipertransfuzyon ve selasyon tedavisi alan TM cocuklarda
yapilan bir calismada % 22,2'sinde KMY < -2.5 SDS,

%38,8'inde -1/-2,5 SDS arasinda... Vogiatzi MG, 2004

- Eriskin TM hastalarinin %61,3' iinde < -2 SDS ve

%22,6'sininda -1/-2 SDS arasinda saptanmis..  Vogiatzi MG, 2005

- Dizenli transftizyon ve selasyon yapildigi takdirde bu
oranlar cok daha dlisik...




Osteoporoz Tedavisi

- Demir toksisitesinin zararli etkisi nedeniyle asiri demir yukdnin

azaltilmasi tedavinin onceligi ...

-Hipogonadizm ve GH eksikligini 6nlemek icin demir selasyonuna

erken baslanmalidir...

- Genellikle 10 ila 20 transflizyondan sonra veya serum ferritini
>1000 ng/ml oldugunda demir selasyonuna baslanmasi
onerilmekte...

- 10 yasindan sonra talasemi hastalarina yillik Ca, P, ALP, D vit,
PTH taramasi ile iki yilda bir osteoporoz acisindan DEXA
taramasi yapilmalidir..




- TM hastalarina D vit (1000-1500 1U/gilin po) mimkiinse K2 vit
ile, ve takviyesi
onerilmektedir...

- Demir selatorlerinin etkisi ile ¢inko eksikligi gelisebilir... Cinko
eks. bliyumede yavaslamaya, hipogonadizme ve osteoporoza
katki saglar..

- Kronik demir toksisitesinde asiri tuketime bagl olarak C vit.
eksikligi gorulebilir.

Selasyonu zayif hastalarda askorbat eksikligi uzun kemiklerin
buylumesini, kondrosit ve osteoblast fonksiyonunu bozabilir...




Bifosfonatlar, talasemi ile iliskili osteoporozda tercih edilen
glclu osteoklast inhibitérleridir.

KMY yogunlugunu arttirmada, agriyi azaltmada etkili oldugu
bildirilmis... Kirik sayisini azalttigina dair net veri yok..

En sik kullanilan bifosfonatlar; pamidronat ve zoledronat...

Pamidronat 30 mg /ay iv, zoledronat 4 mg /3 ay iv
onerilmektedir.

24-36 aydan daha uzun sire kullanilmamalidir....



Kemik Agrilari

TM olgularda %30'u artraljiden, %25'i ise bel agrisi mevcut..

Bel ve sirt agrisi osteoporoz, kompresyon kiriklari ve
intervertebral disk dejenerasyonundan kaynaklanmaktadir...

Agri nedenleri; disuk hemoglobin, yogun fiziksel aktivite,

uzun sureli ayakta durma ve agir kaldirma...

Transfizyon agriyi hafifletmek icin 6nemli, ancak demir
toksisitesini engellemek icin kullanilan oral selatorlerde

(deferipron gibi) agriya neden olabilmektedir...




Kiriklar

- TM'lG hastalarda kirik sikligi % 38-41 arasinda,
en sik  bildirilen  kink  bolgesi  Ust
ekstremitedir..

-Vertebral kiriklar ise genellikle
asemptomatiktir ve sikhgr % 2,6-13 arasinda
degismektedir..

- Kirik icin risk faktorleri; artan yas (>30 yas),
erkek cinsiyet, cins hormonu replasman
oykisu ve diisiik KMY' dir.

- Erkeklerin hipogonad olma olasiligi daha
yuksek oldugundan, kiriklara kadinlara gore
daha yatkindir..

Vertebra ——

Compression —'\?//_,;
fracture




Ekstramediller hematopoez (EMH),
kemik iligi disinda eritropoietik dokunun

gelisimidir. Dalak, lenf dugimleri,
karaciger, spinal kanal, prostat, kalp,
timus, bobrek ve adrenal bezler dahil
olabilir...

EMH osteoporoz gelismesine, yuz
kemiklerinde deformitelere, maksiller
sintslerin obliterasyonuna, Uust c¢ene
kemiklerinin protrlizyonuna ve uzun
kemiklerin  kirllma riski ile spinal
kompresyon riskinin artmasina neden
olabilir.

Thalassemia facial bone abnormalities

— bossing of the skull
hypertrophy of the maxilla
exposed upper teeth

depressed nasal bridge
periorbital puffiness



SONUC

1- Hipogonadizm, hipotiroidizm, hipoparatiroidizm ve diyabet,
osteopeni ve osteoporoza neden olabilir...

2- Osteoporoz ilerleyici bir hastalik oldugundan korunma ve
erken tani cok 6nemlidir.

3- Zamaninda hormon replasmani, etkili kan transflizyonu,
dizenli demir selasyonu,

4- Duzenli kalsiyum, D vitamini destegi ve fiziksel aktivite
onemli koruyucu uygulamalardir.
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