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EVLILIK ONCESI
HEMOGLOBINOPATI
TARAMA PROGRAMI
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Amac ve Ogrenim Hedefleri

Amag: Evlilik Oncesi Hemoglobinopati Tarama Programi, Orak Hiicreli Anemi ve
Talasemi Hastalig1 hakkinda bilgi edinmek

Ogrenim Hedefleri:

1.
2.
3.

Hemoglobinopatileri ve 6nemini siralayabilmek
Orak Hiicreli Anemi, Talasemi hastalig1 ve tiplerini tanimlayabilmek

Talasemi ve diger kalitsal kan hastaliklarinin 6nlenmesindeki yontemleri
siralayabilmek

Evlilik Oncesi Hemoglobinopati Tarama Programinin gerekgesi ve
hedeflerini agiklayabilmek

Evlilik Oncesi Hemoglobinopati Tarama Programinda egitim, farkindaligin
arttirilmasi ve kurumlar arasi isbirliginin onemini agiklayabilmek
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Hemoglobinopatiler

* Hemoglobinopati, hemoglobin molekiiliindeki globin zincirlerinden birinin
yapisinda anormallige yol acan bir genetik bozukluktur

* Birg¢ok hastaligi i¢inde barindirir
» Farkl hastaliklarda semptomlar da farklilik gosterir

 Kalitsal hemoglobin bozukluklar1 (orak hiicre anemisi ve talasemiler) en sik
goriilen tek gen hastaliklarindandir

» Hemoglobin bozukluklar1 giiniimiizde 229 iilkenin %71’inde endemik olup,
dogumlarin %89’unu etkiledigi i¢in, tiim diinyada hastaligin 6nlenmesine yonelik
yerel stratejiler gelistirilmektedir

* Hemoglobin bozukluklar1 bes yas alt1 cocuklarda 6liimlerin %3,4’{inden
sorumludur.

» Genel olarak gebe kadinlarin yaklasik %7’sinde anormal bir hemoglobin gen
tastyiciligi vardr.

e (Ciftlerin %1°1 risk altindadir
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Her yil diinya tlizerinde 300.000 ¢ocuk bu
hastaliklarla dogmaktadir
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[ Talasemi
Orak hiicre anemisi
© Her iki hastalik

Bu bebekle “517°4i de talasemi

ile dogmaktadir.
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Hemoglobinopatiler

* Hemoglobin bozukluklarinin tropikal {ilkelerin bir¢ogunda yaygin
goriilmesinin en 6nemli nedeni, heterozigotlarin malaryadan korunmasi
nedeniyle dogal seleksiyondur.

 Ayrica akraba evliliginin yaygin gortildiigii bolgelerde resesif gegisli
kalitsal hastaliklarin siklig1 artmaktadir.

* Son 50 yi1lda endemik bolgeden gocler, akraba evlilikleri, cogu go¢menin
geng yasta olmasi ve baz1 gogmen gruplarinda hasta dogum prevalansinin
yiiksekligi nedeniyle hemoglobinopatilerin dagiliminda giderek artan
degisiklik dikkat cekmektedir.

 Tiim bu degisiklikler nedeniyle hemoglobinopatiler farkli etnik yap1 ve
fenotip 6zellik gosteren heterojen grup bir hastalik olmakla birlikte,
giinlimiizde tiim diinyada 6nemli bir halk sagligi sorunu olmaya devam
etmektedir.
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Tiurkiye’de Hemoglobinopatiler
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» Tiirk toplumunda beta-talasemi tasiyici siklig1 %2.1, bolgelere gore
%0.6-13

* En sik goriilen bolgeler bati ve giiney anadolu

» Herhangi bir miidahale programi olmaksizin yilda yaklagik 400 yeni
vaka beklenmektedir
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Hemoglobinopatiler

Bugiine kadar yaklasik 700 adet anormal hemoglobin tanimlanmustir
Bunlar HbS, HbC, HbD, HbE vb. olarak isimlendirilmislerdir
Bunlarin hepsi klinik belirti vermez

Tirkiye’de ve diinyada en siklikla goriilen anormal hemoglobinlerden
biri Orak Hiicreli Anemi’ ye neden olan HbS’dir

HbS’in neden oldugu klinik durumlar, Orak Hiicreli Anemi ve Orak
Hiicreli Anemi Tasiyiciligidir

Bozuk gen tek bir ebeveynden kalitildiginda HbS tasiyicihigi, her iki
ebeveynden kalitildiginda Orak Hiicreli Anemi hastalhigi s6z konusudur
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Orak Hiucreli Anemi

Hemoglobinin bir bolimi

alyuvarlari sert ve orak sekline

doniistiiren cubuk benzeri yapilar

olusturur

Bu hiicreler kii¢lik kan damarlarin Orak el
tikayarak bazi organlarin ya da

dokularin yeterli oksijen almasini % Q
engeller e
Bu durum, siddetli agr1 ataklarina

neden olabilir

Hemoglobin genindeki bir
degisimden kaynaklanmaktadir
Bu durumda alyuvarlar yeterli
oksijeni tastyamazlar

Kalitim Talasemi de oldugu
gibidir

_Orak hiicreler
7 — kan akigini engelliyor
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Orak Hiucreli Anemi

* Orak Hiicreli Anemi tasiyiciliginda klinik olarak
hi¢bir bulgu yoktur

* Hemogram ve kan mikroskobisi normaldir

* Elektroforezde HbS %20-40 ve HbA %60-80 olarak
tespit edilir

* Orak Hiicreli Anemi tasiyicilarinda yaklasik olarak
%10 oraninda beta talasemi tasiyiciligi birlikteligi
gorulebilir

Halk Saghig
Genel Mudurlaga
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Orak Hiucreli Anemi’de Belirtiler

« Kemiklerde, kaslarda ya da karinda giinlerce siiren siddetli agri
 Halsizlik, solgunluk ve nefes darlig1

* Retina, dolasimdaki alyuvarlardan yeterince beslenemediginde
gorme sorunlar1 ya da korliik

» Karacigerde islev bozuklugu (sarilik) nedeniyle derinin ve
gozlerin sararmasi ve ¢ocuklarda splenomegali (Dalak
bliytimesi) gortiliir.

* Cocuklarda biiyiimenin ve pubertenin gecikmesi
» Enfeksiyonlara yiiksek diizeyde yatkinlik

 Beyindeki kiiciik kan damarlarinin beynin bazi béliimlerinde
hasara neden olabilecek bi¢imde daralmasi ya da tikanmasi (inme)

» Enfeksiyonun ya da akcigerde sikisip kalan orak hiicrelerin neden
Oldugu komplikasyonl@t];I<QJH§£ba%1|%rDaire Baskanhgi 10



Orak Hicreli Anemi de Tedavi

 Antibiyotikler bebeklerde enfeksiyonlar: dnlemeye
yardimci olur ve agn kesiciler (agizdan ya da damar
yoluyla), damar yoluyla alinan sivilar ve oksijen
solumak agr1 ataklarinin tedavisinde yararh olur

* Kan transfiizyonu, dolasimdaki alyuvar sayisini
artirarak aneminin diizeltilmesine yardimci olur

 Hidroksiiire bazi eriskinlerde yararl olabilir, ancak
cocuklarda tedaviye 1liskin arastirmalar devam
etmektedir

Halk Saghig
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Talasemi

* Vicudun yeterli miktarda ve yiiksek kalitede kan tiretimini
engelleyen, onlenebilir, kalitsal gecisli bir grup hastaliktir

« Tiurkiye dahil, tiim Akdeniz iilkelerinde 6nemli bir halk sagligi
sorunudur. Tedavi maliyeti yliksek, ancak korunmak ucuz ve
kolaydir
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kiltiirlerin yasamasindan
kaynaklanmaktadir
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Talasemi Nedir?

#Talasemi 3-4 aylikken
baslayan, suirekli kan nakli
gerektiren ¢cok ciddi bir kan
hastaligidir

# Talasemi hastalar1 hayatlari
boyunca diizenli tedavi
gormek zorundadirlar

# Uygulanan tedaviler zor ve
pahahdir

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanligl 13
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Halsizlik,

Solgunluk,

[stahsizlik,

Huzursuzluk,

Karaciger-dalak biiytimesi sonucu
karin sisligi,

Sik sik ateslenme,

Iskelet sisteminde degisiklik, yiiz
ve kafa kemiklerinden baslayarak
kemiklerde degisiklik ve tipik bir
yliz goriiniimii ortaya ¢ikar

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanhgi
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Halk Saghig

Talaseminin tipleri

> @

"\ -/
Talasemi Tasiyicihigl Talasemi intermedia Talasemi Major
Hastalik degildir Hafif-orta siddette hastalik Agir siddetli hastalik
Kan nakli seyrek ve gec Kan nakli sik ve erken
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Talasemi Tiplerl

TALASEMI TASIYICILIGI (TALASEMi MINOR)

Bu bireyler, tamamen saghiklidir

Ancak her iki ebeveyn de talasemi tasiyici ise, cocuklarina
aktardiklari talasemi geni ile talasemi hastaligina neden
olabilirler

Hafif derecede anemi disinda herhangi bir bulgu yoktur
Beta Talasemi tasiyicilari, yanhs teshisle demir eksikligi
anemisi zannedilip yillarca buna yonelik tedavi edilirler

Halk Saghig
Genel Mudurlaga



Anne babadan yalniz bir1 tasiyici ise hasta ¢cocuk
dogmaz ancak cocuklarin %50 ihtimalle tasiyici
dogma riski vardir

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanligl 17



Anne babanin ikisi de tasiyict ise %25
Ihtimalle hasta, %50 ithtimalle de tasiyici
cocuk dogma riski vardir

H
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* Bu olasiliklar her gebelik 1¢in aynidir

* Yani;
» Talasemi Majorlii bir gocuk dogduktan sonra bile, her

gebelikte % 25 olasilikla Talasemi Majorlii cocuk dogma
riski devam eder

» Boylece Talasemili bir cocuga sahip olan bir ailenin
ikinci ¢ocugu da Talasemi Majorlii olabilir



Talasemi’nin Tipleri

TALASEMI INTERMEDIA

* Hastalik belirtiler1 genellikle iler1 yaslarda
baslayan, kan gereksinimler: daha az olan hastaligin
hafif formudur.

» Kan nakline ihtiyaglar1 genelde olmaz
 Klinik Talasemi Major’a gore daha hafif seyreder
* Hastalik belirtileri 2-4 yaslarinda ortaya ¢ikar

« Hepatomegali (karaciger biiylimesi) ve
splenomegali (dalak Biiylimesi) goriilebilir

Halk Saghig
Genel Mudurlaga



Talasemi’nin Tipleri

TALASEMIi MAJOR

Akdeniz anemisi olarak bilinir

Hastaligin agir seyreden seklidir

Anne ve babanin her ikisinin de tasiyici oldugu evliliklerden dogan
cocuklarda goriliir

Hasta ¢cocuklar dogduklarinda normal gériiniime sahiptirler

6. aydan sonra hastaligin klasik belirti ve bulgular1 gériilmeye baslar
Gelisme geriligi vardir, halsizlik, solukluk, istahsizhik, beslenme
giicliigii gortiliir

Mongoloid bir yiiz goriiniimii vardir

Hepatomegali ve splenomegali en 6nemli bulgulardir

Kemik iliginde asir1 doku, organ biiyiimesi ve iligin genislemesi sonucu

cesitli iskelet degisiklikleri olusur

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanhgi 21
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Talasemi Major

Thalassemia: Medullary expansion

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanligl 22



Talasemi Major’de Tedavi

 Talasemi Major’iin 6zel bir tedavisi yoktur
 Tedavi bulgulara yoneliktir

* Anemiye bagl belirtilerin giderilmesinde en
etkili yol kan naklidir

* Yapilan kan nakline bagl olarak viicutta biriken
demir, selasyon tedavisi ile uzaklastirilir

 Bugiin i¢in Major Talasemi’nin Kesin tedavisi
kemik iligi naklidir

Halk Saghig
Genel Mudurlaga



Talasem1 Major *de Tedavi

Demir yuklenmesine bagl organ hasari

Klimk

Pituiter  — Biiyiime bozuklugu
l\'.\lp — Knr(li,\'mn_\olmti, k.\lp
vetmezligi

Karaciger — Siroz

Pankrcas — Diabetes Mellitus

Gonadlar — hipngmm(lizm.
infertilite

Countesy of Or, M. D. Cappellini,

Halk Saghig
Genel Mudurlaga

SELASYON TEDAVISI

« Demir birikimini 6nlemek amaciyla
hastalara genellikle 3 yas civarinda
ozel bir pompa ile haftanin en az 5
giinii, 8-12 saat siiren deri alt1
inflizyonu ile verilen bir ilag
(desferrioksamin) baslanir

* Son yillarda agizdan alinan tablet
seklindeki ilaglar da doktorun uygun
gordiigl hastalarda kullanilmaya
baslanmistir

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanligl 24



Talasemi1 ve Orak Hiicreli Anemi Tasiyiciligt

Nasil Anlasilir?

Evlilik Oncesi ¢iftler 6zel bir
kan test1 yaptirmalidir

Oncelikle erkek es adayma
kan testi uygulanir

Tasiyic1 ya da hastalik
stiphesi durumunda kadin es
adayindan da kan alinarak
tarama tamamlanir

Bu testin amaci evlenmeyi
engellemek degil .
tastyiciligin tespit edilmesi
ve hasta ¢cocuklarm
dogmasim onlemektir

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanligl
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Onemli Noktalar!!!

# Talasemi ve Orak Hiicreli Anemi tasiyicilarinin biiytik
cogunlugu bu hastahg tasidiklarm bilmezler

# Ancak hasta bir cocuk sahibi olduklarinda ya da 6zel kan
testi yaptirdiklarinda 6grenirler

# Talasemi ve Orak Hiicreli Anemi evlilige engel degildir

# Talasemi ve Orak Hiicreli Anemi tasiyiciligl bulasici
degildir, temasla yada baska bir sekilde bulasmaz

# Talasemi ve Orak Hiicreli Anemi tasiyiciligi kalhitsal bir
ozelliktir

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanhgi 26
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Onemli Noktalar!!!

# Tasiyici ¢iftler prenatal tan1 yontemler1 kullanilarak saghkl
bir bebek sahibi olabilirler

# Ancak gebelik gerceklesmeden 6nce mutasyonlarin
belirlenmesi gerekmektedir

# Ebeveynlerdeki bu mutasyonlara gore bebegin hasta ya da
saglikli olabilecegi belirlenebilir

# Hemoglobinopatilerin cesitli tipleri anne ya da babadan
genler yoluyla ¢cocuga aktarilir

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanhgi 27
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Tasiyic ciftler nasil saglikli bebek sahibi olur

* Ciftler evlilik Oncesi tarama 1le her 1k1 adayin da
tasiyict oldugunu ogrenirlerse oncelikle genetik
danismanlik almalidir

* Genetik danismanlik 1le ¢iftlere bebek sahibi olmay1
dusunduklerinde saglikli bir bebek diinyaya
getirmek 1¢1n sahip olduklari se¢enekler ve bu
seceneklere nerede, nasil ulasabilecekler: anlatilir

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanhgi 28
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Preimplantasyon Genetik Tan: ve UYTE

* Her 1kisi de tasiyici olan c¢iftlerin; sperm ve yumurtalari
ayiklanip, saglam dokular birlestirilip, tiremeye yardimci
tedavi yontemleriyle rahime yerlestirilir

* Bu yontem; Talasemi hastasi ¢ocugu olup,
kok hiicre nakli amaciyla o
doku uyumlu kardes |
yapmak isteyen ciftler
icinde kullanilabilir
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Talasemi de Gebelik Gergeklestiyse

Gebelik gerceklesmisse, gebeligin belli donemlerinde
amniosentez, kordosentez ya da koryon villiis 6rneklemesi
yapilarak fetiisiin saglikli ya da hasta oldugu belirlenebilir.

8-12 hafta Koryonik Villus Ornegi

12-16 hafta Amniosentez

16-22 hafta Kordosentez

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanligl 30
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Hemoglobinopati Kontrol Programi

« Kalitsal Kan Hastaliklarinin erken donemde  saptanmasi ve
Onlenmesi amaci ile 1993 yilinda 3960 sayili Kalitsal Kan
Hastaliklar1 ile Miicadele Kanunu c¢ikarilmistir. Kanun daha sonra
Kalitsal Hastaliklar Kanunu adini almastir.

* Bu kanun:

» Basta talasemi olmak iizere

« Hemofili

e Orak hiicreli anemi

* Eritrosit enzim hastaliklar1 dahil olmak tizere tiim kalitsal
hastaliklar1 kapsamaktadir

e Saglik Bakanlig:i tarafindan, 2003 yilinda Hemoglobinopatilere
bagli morbidite ve mortalitenin azaltilmas1 amaciyla Ulusal
Hemoglobinopati Kontrol Programi baslatilmistir

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanhgi 31



Riskli 33 11

Konya  Bursa .
Karaman « (Canakkale .
Burdur  Kiitahya .
Isparta « Gaziantep .
[zmir  Sakarya .
Denizli « Kocaell .
Manisa e Sanliurfa .
[stanbul  Eskisehir .
Batman

« Afyon

« Kilis

« Mardin

e Osmaniye

Kahramanmaras
Antalya

Mersin

Hatay

Ankara
Tekirdag

Edirne
Diyarbakir

2013 yilinda eklenen 8 il

Siirt
Sirnak
Usak
Yalova

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanhgi

Halk Saghig
Genel Mudurlaga

Bilecik
Kirklareli
Kayseri
Erzurum
Dizce
Adana
Aydin
Mugla
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Programin Hedefler1

* Toplum taramasi
* Genetik danisma (rehberlik)
* Toplumsal farkindalik yaratilmasi

* Dogum 0Oncesi tan1 ve tedavi yontemler1 kullanilarak,
anormal hemoglobin hastas1 dogumunun uygun
stratej1 1le Onlenmesi

« Mevcut hemoglobinopati hastalarinin yasam siireleri
uzatilarak, yasam kalitelerinin artirilmasi

* Programin yiiritiildigi illerde tiim ¢iftlerin evlilik
oncesinde Hemoglobinopatiler yoniinden taranmasadir.
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Mevcut durum

* Yaklasik 1.300.000 tasiyici
e 5.500 civarinda hasta vardir

* Yillik yeni vaka dogumu yiiriitilen ¢calismalarla
400’den 100°1in altina diismustiir

* 4] 1lde aktif olarak uygulanan program, 2018 yili

Kasim ayinda 81 Ilde Evlilik Oncesi
Hemoglobinopati Tarama Programi olarak
uygulanmaya baslamistir

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanhgi 34



evlilik Oncesi Hemoglobinopati Tarama Programi

Evlilik raporu igin aile hekimine basvuran
kigiye AHE/TSM/SHM tarafindan eviilik Halk Saghgn
oncesi damsmanhk verilir

I I O I al I I 1 I l Aile hekimi tarafindan evienacek giftlerden
kendine kayith erkek 25 adaynz Taghhitname

e Bilgilendirilmiz Onam Formu(1) imzalatilir

Genel Mudurlaga

we kan Grnegi shnir

[ ]
I 1 ’ . . 4'.
S e 1 s 1 =&linan kan omegi IS tarafindan Tiketici Glvenligi ve Halk 5aghd

Labaorztuvarlzn Cairs Bagkanlginca belirlznen,yetkilendirilen
laboratuvarlara ginderilir.

=Laboratuvarda analiz edilir, sonuclan laboratuvardaki bivokimya
uzmam tarefindan degerlendirilir.

v v

Sonug NORMAL ise tagnpcilik vespit TASIVICI y3 da SUPHELI ise eglerden kadin olandzn da
edilmemistir AHE targfindan aydinlatiimis onam formu imzalatibp
kan &megi almir

v v

Takipten cikarnlir

=alinan kan 6rnegi ISM tarafindan
Laboratuvara gonderilir
=Laboratuwvarda analiz edilir, sonuclan
degerlendirilir

ispa: il saghik Midirlogi

AHE: aile Hekimligi Birimi J;

TSM:Taplum saghg Merkezi e ™
SHrA:Zaghkh Hayat Merkezi =Eger eglerden her ikisinde de TASIVICI ya da

SUPHELI sonug wvarss  AHB  tarsfindan
hematolojif ilde hematolog yoksa dahiliye
uzmanina sevk edilir

-

vy

y

-ikisi de tasmpo olan gift her gebelik
planlandignda ya da gebelik tespitinde
kadmin bagh oldufu AHE tarafindan il
sorumlusuna  bildidlir  we  Bilgilendirilmis
onam  Formuf2)  imzalablarzk  Genetik
Hastaliklar Tam ve Tedavi Merkezlering sevk
edilir
\;G.:—heliéi boyunca AHE tarafindan da Izk'lp_/;
dilir

Dogzn bebek HASTA
Dofan bebek NORMAL

Takipten gkanhr

waka AHE aracilignyla
Genetik Hastahlkdar Tam ve
Tedavi Markezlering sevk
edilir, il sorumlusuna
bildirilir.

h 4

AHB tarafindan
gebelik sonuou il
sorumlusuna bildirilir.

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanligl 35



Programin Isleyisi

* Tarama Programu illerde [1 Saglik Miidiirliigii
Cocuk, Ergen, Kadin, Ureme Saglig1 Hizmetler
(CEKUS) Birimi tarafindan yurutiilecektir.

e [l program sorumlusu; Halk Saglig1 Baskan
Yardimcisi ya da CEKUS Birim Sorumlusudur.
[1de yiiriitillen calismalardan Halk Saghigi
Hizmetleri Baskani ve Il Saglik Miidiirii de
sorumludur.

Halk Saghig
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[1 Saglik Miidiirliigiiniin Gorev, Yetki ve
Sorumluluklari

e Tarama icin AHB’ler de alinan kan O0rneklerinin, Tiiketici
Giivenligi ve Halk Saglig1 Laboratuvarlar1 Daire Baskanligi
tarafindan o 1l 1¢in belirlenen/yetkilendirilen laboratuvarlara
gonderimini saglamak

* Yapilan taramalarin aile hekimlerince AHBS’ ye veri
girislerinin yapilmasini saglamak ve KDS sistemi tizerinden
kontroliinii, 1lin aylik ve yillik ver1 takiplerini yapmak

* Tarama sirasinda olusan teknik problemlerin ¢oziimii ve
Halk Saglig1 Genel Miudirliigiine bildiriminde gorev almak

* Tarama ile 1lgili olarak saglik personelinin hizmet i¢i
egitimlerini planlamak ve uygulamak

Cocuk ve Ergen Sagligi Daire Baskanhgi 37
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I1 Saglik Midirliigiiniin Gorev, Yetki ve
Sorumluluklari

e [lde taramada her ikisi de tasiyici cikan ciftlerin bebek sahibi
olmadan once aile hekimler1 tarafindan takip edilip edilmedigini
denetlemek

e Ilde taramada her ikisi de tasiyici ¢cikan ciftlerin genetik
danismanlik merkezleri tarafindan izlenmesini saglamak

e Ildeki tarama hizmetlerini yilda en az iki kez yerinde denetlemek

* Tarama Programinda iilke hedeflerine ulasabilmek igin il
diizeyinde strateji belirlemek ve uygulamak

* Genetik Hastaliklar Tam1 Ve Tedavi Merkezlerine sevkleri takip
etmek

* Halka yonelik bilgilendirme ¢alismalarimi ytritmektir.
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Programin Isleyisi
Birinci Basamakta:

Aile Hekimler1 ve TSM/SHM’ lerde

s*»Evlilik 6ncesi tarama,

*Egitim

s Danismanlik

¢ Stipheli durumlarda veya tasiyicilik durumunda
sevk hizmetleri verilmektedir.
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Programin Isleyisi

Ikinci Basamakta:

“ Serum demir, total demir baglama diizeyi, ferritin ve diger
ayirici tan1 yontemleri ile

¢ Transfiizyon tedavisi, selasyon tedavisi, splenoktemi ve
komplikasyon tedavileri uygulanmakta olup, ilgili uzmanlik
alanlarinin yer aldig1 hastanelerde hizmet verilmektedir

Yapilan calismalar, giivenli ve uygun kanmin verildigi diizenli transfiizyon

tedavisi ile beraber etkili demir selasyonunun hastalarin yasam siiresi ve
kalitesini arttirdigint gostermektedir



Programin Isleyisi

Uciincii Basamakta:

Ikinci basamak merkezlerin gérevlerine ek olarak
*» Mutasyon analizi
¢ Dogum Oncesi tani

* Kemik iligi transplantasyonu hizmetlerinden tiimii ya da
herhangi biri verilmek suretiyle Hemoglobinopatilerin ileri
tetkik ve tedavilerini yapilmaktadir
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AHB’lerin Gorev Yetki ve Sorumluluklari

¢ Kendisine kay1th niifustan evlenecek olan ciftlere
evlilik oncesi damismanlik vermek, gerektiginde
danismanlik i¢in TSM/SHM’ lere yonlendirmek

¢ EVlilik raporu diizenlemeden 6nce hemoglobinopati
taramasi 1¢in, basvuran erkek adaydan kan almak, kan
orneklerini I1 Saglik Miidiirliikleri tarafindan toplanana
kadar uygun bi¢imde muhafaza etmek

* Bilgileri AHBS’ ye girmek, kan testi sonucunu takip
etmek, tasiyici ¢cikan olgularda danismanlik vermek /
verilmesini saglamak ve kendine kayith 1se diger es
adayinin da test 1i¢in kan ornegini almak/ baska aile
hekimine kayith ise test yaptirdigini takip etmek
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AHB’lerin Gorev Yetki ve Sorumluluklar

< Ozellikle kadm es adayinin T.C kimlik numarasi ve
telefon numarasi kaydedilmek zorundadir. Cilinkii erkek
es adayi tasiyici ¢iktiginda mutlaka kadin es adayina da
tarama testi yapilmasi gerekmektedir. Ve kadin es aday1
baska bir aile hekimine kayith olabilir.

¢+ Kadin es adayinin tarama sonucu goriilmeden erkek es
adayinin evlilik raporu diizenlenmemelidir. Eslerin her
ikisinin tasiyici ¢ikmasi evlilige engel bir durum
olmamakla birlikte, her 1ki es adayina ait tarama
sonuclar1 ciktiktan sonra, sonuc ne olursa olsun evlilik
raporu diizenlenebilir. Mutlaka danismanlik
verilmelidir.



Programin
Isleyisi

TAAHHUTNAME

Evlilik Raporu almak igin . tanhinde, .

Aile Hek:lmhgl Bu‘m:u.ne mmacaal ﬂt‘tlm. EﬂJL Mmm
hakkmda damgmanlik verildikten sonra Evlilik Oncesi Hemoglobinopati Taramas igin kan
dme@ verdik. Tarama sonuglarmmzin bizzat kendimizin gehp almas gerektif sovlend: ve
“Kan Almdi Belgesi™ venldi.

Tarama sonucumuzu kendimiz aldiktan somra giphelitagivicihasta qulomammz
durumunda da “Evhilik Oncesi Hemoglobingpati Tarama Programu Bilgilendmilmiy Onam
Formunu™ olanvup imzalayacagmnz kabul ve tashhiit ederiz.

Tarama sonucunda siphelitagycrhasta olmamiz durumunda, kan vermek igm
bapourdugumuz Aile Helamliz Binmine gelmedifimiz ve gerekli damgmanhi almadizomz
takdirde tim sm1mlulug|m tarafimiza ait olacafim ve hichir gérevh kisy Jumum ve kumilug
haldanda hulula ve cezal dava agmayacagmmuzn kabul ve taahhiit edenz.
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Erkek Ez Kadm Ez
Aday Ad Aday Ady
Soyad: Soyads

TC Kimlik No TC Kimlik No
Baba Ada Baba Ady
Anne Ady : Anne Adu
Dogum Tarihi - Dogum Tarihi
Dogum Yeri Dogum Yeri
Adres Adres

Telefon Telefon
imza,,, Imza,,, o

Kimlik bilgileri yukarda vazih olan kisikisilere Evlilik Oncesi Hemoglobinopati
Tarama ngﬂlm haklknda bl]gl verilmis olup, imzaladi@1 bu taahhiitname kendisine

Damismanhk Veren Onaylayan
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Programin
Isleyisi

BILGILENDIRILALIS ONANM FORMIU (1)

Ulkemizda hemoglobinopatilerin endemik olmasi nedeni ile kendime hemoglobinopatilerin
tamsma olanak saglayan testlerin vapilmasma izin veriyerum. Ilgili doktorlar tarafindan
vapilacak laboratuar incelemesimin zekli, rizkleri, anlami ve bagan jansi ayrmtils olarak
anlahldr. Evhihk &neces: tamimin Snenlme nedenlenn, akraba evhihikleninin doguracag muhtemel
sonuglar, uvgulanacak gimsimin sekli (kan almma=i), nisklern, vapilacak testlerin anlami ve
dogruluk oranlan bizlers tarafindan ayrmtl: olarak anlatld:. Ozellikle
asagidaki konular vurguland::

1- Ean almnmasi islemlern vumusak doku epfeksnonplan. icin risk olugturabalin.

2- Ik zirisimde weterli miktarda kan almamaz va da test izlemlerinde hata gelisir ize
Einzimin tekrarlanmas= gerekebalir.

3. Biyekimyyzsal analiz somoglarmm voromlamak bazen gop olzbilir va da laboratuvar
yinteminin belli orandalka hata pavindan dolayy; alinan somuclar knsidela gergek durunon
vansitmayabalir.

4- Vapilan test var olan riske vonslik olup, sadece skl haztalik hakkmda bilgi verir. Diger
hastaliklarla 1lzili herhangi bir bilgi veyva fikir vermaz.

5- Testlarde hethangi bir patelojt bulunmas: durumunda sonoeon dogrulanmas: amacs ile
ikinei kez kan &megi almmas gerakebalir.

6- Sonuoglar genelde 1 (bir) hafia igmde alinar.

7- Her testm yvalane:r pozitif veva negatif pikma ihfimali bulunmaktadir. Her test viizde yiiz
dogru sonug vermeyebilir. Testin negatif olmas tamamen saghkh eldufonuz anlampn
tasimamaktadir. Sessiz tazrvicilik olabilir.

B- Eger piftlerden zadece binzme test yapilmakta ve gikan zomug
yiniinden “faznicr” va da “siphell”™ oldufunu gostermekts 1se difer gifte ds testin
uygulammamn zorunludur.

9- Her ika ¢ifte de vapilan testlerin patolojik somoglara sahip olmas=: gifflenin evlenmesine
kanuni bir engel tegkil etmemaktadir.

10- Hemoglobinopati tasmvicisa olan giftlerin cocuk sahibt olmalan sirasinda mevent olan
%o 25 lik hasta gocuk, % 530 Lk tasiyicl gocuk we % 25 ik zaglam gocuk dofurma
ithtimallerinin her dofum igin zadece risk oranlan oldugu, her dofgumda bu nzklerin
tekrarlanahbilecegi ve her dofumda zvm risk zomoeu avm ozellikdte cocuk sahiba
olabilecsklen unutulmamaledir.

11-Bagta tasiyicl giftler olmak dzers tim giftlerin dofum Smcesi tamn petodlaomdan
vararlanmasz: onenlir.

12-Yapilan test sonuclarim tezti yaptiran kizi tarafindan tezlim almmadig gaktinde
tum sorumluluk kizinin kendizine aittir.

Tiim sorunlanniz ve anlamadifiniz noktalanm aydmlatilman igm Aile Hekimligi Birimine

va da danizmanhk aldizimiz merkeze bizzat bazvurarak balz alabilrsiniz.

Yukarndalki vaziyi okundum (] tarafindan bana okundu)
va anladm. Yamdaki tibbi terimnler bana agiklands.

Izlemin yapilmasina izin veriyorum

Tanh; . Baat: e
Hile Hekmmi Testin Yaplacagy Kizi
A ve Sovad: imzamy |_'5.|.d.l. wa Soyvadi ime=an
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Programin
Isleyisi

BILGILENDIRILALS ONAM FORMLU {2)

i we orak hidore anemisi besta olmak dzere kalit=al kan hastabildan dlkemizde ve dimyada dnemli bir halk
zaFliE sonmudar. Ulkemizde abraba evliliklerinin fazla almasi, genetik gacizli bir hastalik olan Talasemi nin séribme nkdizum
arthrmaleta, her 31l yizlerce hastabich goowk dimyaya gelmekte, silsler ve toplum meddi manevi zarsra uEramsktadr.
Ulkemizda, talazeni ve arak biicre anesmizi bagta olmak dzere, kalitzzl kan hastaliklan dnemli bir halk saghE sonmuodur.
Tiirkdye’ dﬁ, beta-tglasesmi tagmao mkdii %62 1'dir. Talasemi tammaclennm bivik cofanhifo bo hemabi tsgcidarnm
bilmezlsr. Ancak Talazegni hastamn bir gocuk sal:u'b] olduklannda va da dzal kan testi yaphrdiklannda dErenirler

m;;m egitli tipleri anne va da babadan g&nJErvolmtgnrugaa]cmrﬂJr Arme ve babadaki genlarin hastahkh
ohip olmamasima hazhola.rak pooukta gJ:lmlau;aJagggp;

1-Talasemi Mimor (Tasra tip): Basit }:I.Ematﬂlﬂj:lk testlerle saptanabilen tipik olarak spmpdomens, hichir omemly
Klinik bulspnsn olmayan, tamamen normmsl bir yagam siresi ve kslitssine sahip fglasemd olsnlandr. Bu bireyler tamamesn
zaFliklidir ve hafif derecede kan=izhk dismda scrumlan olmas.

2- Talazemi Major (Hasta Tip) : Hastahfm sfn seyreden gaklidir. Anne-habarmn ber fdsinin de tagryin olduklary
evlilikderden dofan coculkdards goribir. Iﬂm&hulzulargene]ll.k]e&m I vag arasmds ortaya qikar Solukluk, halsizlilc
igtabmzhk, beslenme Euglugu, Iimarsuziuk, karacizer ve dalak bifyimesi somacn kanm $islisi, viz ve kafa kermikderinden
bazlayarak kemiklerds dezlgﬂ:hkietpﬂcturxuzgérﬁnﬁmj !.aptans'l:u]u Ericen dimemde birden bira ortaya gikan agw kansizlk
zatucy kalp vetnezlif gelissbilir. Ealp vetmezliZi olmamasy igin dizenli olarak sik sik kan nakhi vambmahder, Ean nakdi
vapalmarza hasta birkag sepade kaybedilir.

3- Talaszemi Lu;gqngdu. (Hafif Hastalilk: Tip) : Taspnolar gibi tamamen saghich olmavan, hastalik belirtiler
eenellikle ileri yaglards baglayan, dizenli tramefiimyon gerskzinimi olmak=imn nonmal bipims ve gelismelering sirdiren
talazemi olsulandr. Elimik olarak daha geg (4 yagtan sonra) baglansy; soetermesines karan bu olgularda da hepato-splenomesali
(karaciZer-dalak binyiimesi), kemik degiziklikleri gelizebilir.

T WMWWHFLC muu.glan narmal olza dahi sessiz tagryvecilar olabilir.

Eormmm tedavinin hastahkda micadsleds dnemni niyikdir. Ancsk hastalann da en ivi geddlde tedavi edibmeleri
zorumindur. En.f_Jm icin talasaninin kesim tedavisi olanben:u'.k:lhg;l AR AL ATIRY, SEnIng 5ah1phasta.m:|_1ﬁzla degildir.
Hsem qok pahaly hem de gi¢ bir vintemdir. Bu n.ed.eu]epak ok Elicede halen wygulanem tedavi mmn'amﬁmuuhn e
demit zelamvopudar (kandaki demir seviyesinin azalulmasma vopelik y@otern). Tampiolk tespit edildifinds talasemi
dnlenebilir bir hastahibohr. Talssen tagnnc ik birey eviendikten sonra dofwm Gncest tam {pcreuatal r.m:u) yaptmarak sashids
gocuk sahibi olabilirler. Anne karmndaki bebekten kan almarak bebefin hasta ru yvoksa safhkh m olduim tespit adilshilir.
Prenatz] tam gebelifin ilk sylannda yapalir ancak gebelikten Gace anne bahanm m'l.l.mmmlamum belirlarmesi garebomealctedir.
Anne bebadaki ba reutasyvonlarm bulewp bubmromemasma gore fefigem hesta va da saghikh oldofn belirlenebilir. Arme-habalar
gocuk vEpmAayL du;lmdu]:_lm andam itibaren hamilelifi bekdemadan bir (renetik Hastaliklar Tem ve Tedavi Merkezine
raymanmahdor. Prenats] tann vintemlsri somiomda -;ucuh: saghich ize hamilalik devam edebilir va da bebek hasta izs hamilelize
20n vermeye karar verilehilir.

Een (hasta adi) Exlilic Omcesi Hemnglohinapasi Taramas: vaptrdm
Siipheli Tazrno oldafmm Girendim. Bu komuds gerekli danigmanlin aldun ( Kigi kendi elyams) ile yazacsk ) (Yukands
elirtilen hususlan OEUDURL AMLADIN, EABTUTL EDIYORLRL)

VEYA

Een (hasta ad) e niganhmm (adi zovads) Evlilik Cmcesi
Hemwoglobivopati Taraman vapirdik. Tkimizin de StipheliTaznao oldofimmen GErendik. Bu komuda gerekli damsmanhz
aldik. Fiskleri korusunda bilgilendirbdik. (Eigiler kendi glyame ile yazacasklar ) (Yukands balirtilen bususlany OEUDUM,
AWLADIN, EABUL EDIYORUE)

Adh Sovada Adh Sovada
Imza Tarih Imra, Tarih
Elnl ile il=ili kamumi dayanaldar:

1-3660 s EALITSAL HAST ALTEL ART.A MUCADELE K AMNUNIT
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Genel Mudurlaga

Hedefimiz

Hemoglobinopatilerin 6nlenmesiyle tilkemize
saglikli nesiller kazandirmaktir

Bu hedefe ulasmanin yolu;

“*Evlilik Oncesi tasiyicilarin belirlenmesi
*Dogum Oncesi tani

**Genetik danisma

*Egitim



Toplum Egitimi Programlar:

Talasemi gibi otozomal resesif gecis gosteren kalitsal
hastaliklarin kontroliinde en etkili yontem, hastalik
hakkinda toplumun bilgilendirilmesi ve
bilin¢lendirilmesidir

Toplum, bilinglenip hastaligin 6nemi kavrandik¢a korunma
i¢in de aktif olarak caba gosterecektir

Egitimde hedef, toplumdaki farkli yas gruplarnt ve
meslekleri kapsayarak genis kitlelere ulagsmaktir
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Egitim Verilecek Gruplar

* Okullarda Egitim

o Ogretmenler
o Ogrenciler
* Yetiskin Egitimi
o Evlilik 6ncesi
o Gebelik Oncesi
o Toplum liderler1 (6gretmen, miiftii, imam vb.)
o Nikah kiyan gorevliler (Belediye Bsk., muhtar vb.)
o GOntilli kuruluslar ve ¢esitli topluluklarin egitimi
o Kitle 1letisim araclari 1le halkin egitimi

* Tasiyici, Hasta ve Yakinlarinin Egitimi
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Halk Saghig
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[sbirligi Yapilmasi1 Gereken Diger Kuruluslar

 Valilikler

e Universiteler

« Belediyeler

« Milli Egitim Bakanlig1i(Okullar)
 Aile ve Sosyal Politikalar Bakanligi

» Diyanet Isleri Baskanhigi(Miiftiiliikler)
 Sosyal Giivenlik Kuruluslari

* Sivil toplum kuruluslari
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TESEKKURLER

https://hsem.saglik.gov.tr/tr/cocukergen-anasayfa
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