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Giris: Talasemi ve hemoglobinopatiler , hemoglobinleri olusturan globin zincirlerinin (a, B, v, ) yetersiz
sentez oraninin Onemli dl¢lide azalmasi veya globin zincirlerinde yapisal bozukluklar olugmasi sonucu
eritrosit Onciillerine zarar vererek etkisiz eritropoezise veya olgun eritrositlere zarar vererek hemolitik
anemiye yol agmaktadir. Hemoglobinopatiler ise, bugiin bilinen 1866 Hemoglobin varyanti i¢inde en
sik goriilen ve en fazla sorun yaratan Hb S yaninda HbE, Hb D, Hb C  gibi klinik sorun yaratan
varyantlar, polisitemiye, siyanoza , hemolitik anemiye sebep olan varyantlar veya bir sorun yaratmadan
stabil olmayan varyantlar olarak tanimlanmaktadir (1). Alfa Talasemi sendromlar1 yaklasik 200
civarinda delesyon ve nokta mutasyonlar1 ve nadir biiyiik delesyon mutasyonlari olarak ii¢ grup
mutasyon tipinden kaynaklanir (a+, 00) klinik olarak sessiz tasiyicidan hidrops fotalise kadar genis bir
yelpaze de yer alir (2). Beta Talasemi sendromlarinda 350’den fazla mutasyon tanimlanmigtir (BO,
B+,B++) bunlarin ¢ogunlugu nokta mutasyonlaridir, ayrica nadir goriilen biiylik gen delesyonlari,
dominant f-talasemi mutasyonlar1 veya B-talaseminin olagandisi durumlarindan kaynaklanir (3). Klinik
olarak sessiz tasiyicidan agir talasemi talasemi majora kadar tablo gosteren [-talasemi de gen
degistiriciler hastanin fenotipi i¢in Onemlidir, Bu gen degistiriciler hastalarin fenotipini ve
fizyopatolojisini etkiler (4). Hastaligin fizyopatolojisinde birinci neden inefektif eritropoezis ve
hemolitik anemi sonucu gelisen anemidir. Bu nedenle hastalara yagam boyu diizenli kan transfiizyonu
gerekebilir. Talaseminin siddetine gore klinik belirtilerin ciddiyeti ve agirligi degiskenlik gosterir.
Hastalar transfiizyon durumuna gore Transfiizyona Bagimli Talasemi (TBT) veya major, Transfiizyona
Bagimli Olmayan Talasemi (TBOT) veya intermedia olarak siniflandirilmaktadir (4-6).

Bu derlemede talasemi ve hemoglobinopatilerde tranfiizon amaci ve uygulamalar1 gozden gecirilecektir.

Transfiizyonun amaci: anemiyi 6nleyerek in efektif eritropoezisi baskilamak, bdylece ekstra mediiller
hematopoezisi Onleyerek kemik deformiteleri, gastrointestinal demir emilimi hepatosplenomegali
katabolik durum (artmis oksijen ve enerji gereksinimi) ve gelisme geriligi onlemektir (5-7).

Transfiizyon uygulamalari: Transfiizyon uygulamalarinda 5N 1K kuralina gore hareket edilmelidir.
Yani ne, ni¢in, ne zaman, nasil ne kadar ve kim veya kime sorularina yanit vererek dogru islem
yapmaliyiz. Her hastaya transfiizyon oncesi tekrar bu sorular akla gelmelidir.

Transfiizyon oncesi ne yapilmalidir? ABO Rh kan gruplarn yaninda Rh alt gruplarina (C,E,c.e) ve
Kell kan gruplarina bakilmahdir. Transfiizyon oncesi antikor tarama ve tanimlama yapilmalidir.
Alloimmunizasyon riski nedeniyle bu hastalara transfiizyon yapilirken, ABO-Rh- Kell uyumlu eritrosit
siispansiyonu verilmesi hedeflenmelidir (5-7).

Transfiizyonda ne verilmelidir? Hastalarin oksijen ihtiyacini kargilamak i¢in 2-3 DPG diizeyi yiiksek
olan taze eritrosit slispansiyonu (ES) verilmelidir, miimkiin oldugu kadar taze yedi giinden fazla
beklememis eritrositler tercih edilmelidir. Retrospektif c¢alismalarda, eski, depolanmis ES
transfiizyonunun mortalite, ciddi enfeksiyonlar, ¢coklu organ yetmezligi, tromboz ve hastanede kalig
siiresindeki artiglara yol actig1 bilinmektedir (8).

a. Lokositten fakir ES: Lokositlere bagli istenmeyen yan etkileri azaltmak i¢in en fazla 1x10° hiicre/
ES igeren ES verilmelidir. Boylece sitokinlerin sorumlu oldugu ates ve basta CMV olmak iizere EBV
B19 Yersina Enterokolitica gibi enfeksiyon ajanlarinin gegisi onlenir. Bunun i¢in depolama 6ncesi kan
bankasi filtrasyon sistemi tercih edilir (5-7).

b. Yikanmus ES: alerjik reaksiyonu olan ve IgA eksikligi olan hastalara uygulanmaktadir. Manuel veya
otomatik cihazlar ile yapilir (5-7).



c. Isitnlanms ES: kok hiicre nakli yapilmis veya aday tiim hastalara yapilmalidir. Isinlama iglem, 25
Gy gama 15111 ile yapilmaktadir (5-7).

d. Dondurulmus ES: ES icine %40 lik Gliserol konarak hazirlanir, -80C de 10 yil saklanabilir.
Kullanilacagi zaman ¢ozdiiriiliir gliserol atilir, eritrosit kayb1 %20 civarindadir. Tam olarak ¢aprazlama
yapilamayan nadir kan grubu antijenleri olan hastalar i¢in kullanilir (5-7).

e. Aferez ES veya Double ES: Aferez cihazlar kullanilarak tek bir bagiscidan 2 U ES elde edilir.
Bagisci emniyeti, transfiizyon emniyeti ve nadir kan gruplart agisindan 6nemlidir, tek dezavantaji
fiyatinin pahali olmasidir (9).

f. Neosit transfiizyonu Ozelikle total eritrosit kitlesini azaltmak ve Hb diizeyini uzun siireli yiiksek
tutmak amaci ile, geng eritrositler aferez cihazlar elde edilerek verilebilmektedir. Yapilan ¢aligmalarda
transflizyon araliginin uzadigi ve dolayisi ile demir yiikiiniin azaldig gosterilmistir (10).

g. Eritrosit Exchange (Kan degisim) transfiizyonu (EE) : Orak Hiicre Anemisinde (OHA) yapilan
kan degisimi, diizensiz transfiizyon alan TBT veya TBOT hastalarinda, Hb degerlerini artirarak doku
oksijenlenmesini artirmak, ve HbF diizeyini azaltmak amaci ile yapilmis, iyi segilen hasta grubunda
transfiizyon araligini1 3-5 haftadan 6-8 haftaya uzatmistir (11). Oral selasyona ragmen asir1 demir yiikii
olan ve parenteral selasyon i¢in demir infiizyon pompalarina erigimi olmayan TBT hastalarinda EE
isleminin normal ES transfiizyonla karsilastirildiginda daha az demir yiiklemesi olacagi diisiiniilerek
yapilan son ¢alismada istenen sonuglar elde edilmemis, komplikasyon orani yiiksek bulunmustur (12).

Transfiizyonda ES miktar1 ne olmahdir? Transfiize edilecek ES nun hematokriti %75 civarinda ise,
Hb diizeyini 1 gr/dl artirmak i¢in, 3 ml/kg ES gerekir. Genelde 10-15 ml/kg ES oOnerilir,
kardiyomyopatili veya Hb 5 gr/dl altinda olan hastalar 5Sml/kg verilmeli ayrica 1-2 mg /kg furosemid
uygulanmalidir (5-7).

Transfiizyona ne zaman baslanmalidir? Tan1 kondugu zaman Hb 7 gr/dl altinda ise, hemen
transfiizyon baslanmalidir. Hb 7 gr/dl istiinde biliylimede duraklama, kemik degisiklikleri, dalakta hizl
bliylime var ise hemen baglanir. Hb 8 gr/dl {istiinde ve hastanin durumu iyi ise takibi onerilir (5-7).

Transfiizyon nasil olmahdir?

a.Transfiizyon hiz1 nasil olmahdir? Transflizyon 2 saatte gidecek sekilde ayarlanmalidir. Bakteriyel
kontaminasyon agisindan transfiizyon siiresi 4 saati gegmemelidir (5-7).

b. Onerilen transfiizyon semasi nasil olmahdir? Transfiizyon rejimleri hastanin transfiizyon dncesi
Hb 9-10 gr/dl, transfiizyon sonras1 14-15 gr/dl olacak ortalama 12.5 gr/dl olacak sekilde planlanmalidir.
Hastada Konjestif kalp yetmezIligi, pulmoner hipertansiyon, semptomatik ekstramediiller hematopoeze
bagli kitleler ve pre-transfiizyon donemde halsizlik ve kemik agris1 var ise, pre transfiizyon Hb diizeyi
11.5 gr/dl de tutulmalidir (5-7).

c. Yillik transfiizyon izlemi nasil yapilmahdir? Her transfiizyonda verilen ES miktari, transfiizyon
oncesi ve sonras1 Hb diizeyi kayit edilmelidir. Dalag1 alinmamis hastalarda Hb de diisme haftada 1gr/dl,
dalagi alinmig hastalarda 1.5 gr/dl diisme beklenir. Eger Hb daha hizli diisiiyor ise; eritrositlere karsi
oto antikor varlig1 veya alloimmiinizasyona bagli gecikmis tipte hemoliz, hipersplenizm ve / veya
hepatomegali, verici ES da hematokrit disiikliigli, hastada gizli kanama, hastada enfeksiyonlar
arastirilmalidir. Ayrica yillik ortalama ES miktar1 ml/kg olarak hesaplanir eger 200 ml/kg/yil tizerinde
ise nedeni arastirilmalidir. Artmig ES tiiketiminde hipersplenizm, oto immiin hemolitik anemi ve ¢oklu
alloantikorlar akla gelmelidir (5-7).

Transfiizyonu kim yapmahdir? Her hasta her transfiizyon oncesi hekimi tarafindan ayrintili
degerlendirilmelidir. Hekim transfiizyon oncesi testlerini yaptirir, transfiizyonda verilecek ES sec¢imini,



nasil verilecegini, ne zaman verilecegini ve ne kadar verilecegini takip ettirir. Transflizyon sonrasi
olusabilecek akut veya kronik komplikasyonlar1 izler. Yillik transflizyon izlemini yapar.

Hemoglobinopatilerde Transfiizyon Prensipleri

Hemoglobinopatilerde TBT de wuygulanan prensiplere aynen uyulur. OHA de vazokluziv krizler,
aplastik krizler ve dalak sekestrasyon krizlerinde basit transfiizyon yaninda kan degisim transfiizyonu
yapilmaktadir. Ozellikle alloimmiiniazsyonu énlemek i¢in ABO Rh CcEe Kell uyumlu ES kullanilmasi
onerilmektedir (13-16).

OHA de Akut transfiizyon endikasyonlari: Semptomatik anemi,, aplastik kriz, akut  splenik
sekestrasyon  durumlarinda basit ES transfiizyon yapilir. Akut klinik stroke veya gegici iskemik
atakda kan degiisimi yapilir. akut hepatik sekestrasyon, akut gogiis sendromu, multi organ yetmezIigi,
durumlarinda hastanin durumuna gore basit ES veya kan degisimi uygulanir.  Gebelik  durumunda
basit transfiizyon uygulanir (13-16).

OHA de Kronik transfiizyon endikasyonlari:, OHA’nde gelisen veya gelisebilecek durumlara gore
Hb S diizeyini %30-50 arasinda tutmaktir. Transflizyonlar her 3-4 haftada bir tekrarlanir. Basit
transfiizyon yapilabilmesine ragmen, eritrosit aferez veya kan degisimi yapilarak demir yiiklenmesi de
azaltilabilir. Inmenin 6nlenmesi (Primer, tekrarlayan veya proflaktik), pulmoner hipertansiyon ve kronik
akciger hastaligi, vital organ yetmezligi, tedaviye yanitsiz direngli agri, kronik renal yetmezlik ile
baglantili anemi, tekrarlayan priapizm ve karaciger veya bobrek transplantasyonu sonrasi diizenli ES
veya kan degisimi yapilir (13-16).

Sonug olarak, TBT hastalarinda ve hemoglobinopatiler i¢inde 6zellikle OHA de, her transfiizyon 6ncesi
hasta ayrmtili bir sekilde hekimi tarafindan degerlendirilmelidir. Transfiize edilecek ES se¢imini, nasil
verilecegini, ne zaman verilecegini ve ne kadar verilecegi karar verilmeli, ayrica transfiizyon sonrasi
olusabilecek akut veya kronik komplikasyonlari izlenmeli ve yillik transfiizyon izlemini yapilmalidir.
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