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1- GIRIS ve AMAC

Bu arastirmada erken baslangi¢li kronik bir hastalik olan beta  talasemi
majorlii hastalarda psikopatoloji sikliginin ve aile islevselliginin degerlendirilmesi
amaglanmstir.

Kronik hastaligi olan ¢ocuklar ve ailelerinde ¢esitli etkenlere bagli olarak
sosyal, psikolojik, gelisimsel ve c¢evresel sorunlar ortaya cikabilmektedir. Tip
bilimlerinin ilerlemesi ve yeni tedavi yaklagimlariyla ¢cocukluk cagindaki kronik ve
Olimciil hastaliklarda yasam siiresinin uzamasi, hasta ¢ocuk ve ailesinin hastaligin
getirdigi psikososyal etkilere daha uzun siire maruz kalmalarina yol agmaktadir.

Uzun siireli hastalifi olan cocuklar saglikli yasitlarina gore psikososyal
sorunlar acisindan daha fazla risk altindadirlar. Epidemiyolojik calismalar bu
cocuklarda psikopatoloji riskinin saglikli ¢ocuklara gore iki kat fazla oldugunu
gostermektedir (1). Fiziksel hastaliga eslik eden duygusal ve ruhsal sorunlar, hastanin
tedaviye uyumunu, dolayisiyla da hastaligin seyrini, morbiditeyi ve mortaliteyi
olumsuz etkiler (2).

Ailenin ¢ocugun hastaligi ile basa ¢ikis tarzi ¢ocugun psikososyal uyumu ve
hastaligin1 kabullenmesi agisindan en 6nemli faktorlerden biridir (1, 3). Yapilan
calismalarda kronik hastalikli ¢ocukta islevselligin en Onemli belirleyicisinin aile
islevselligi oldugu bulunmustur. Aile ile ilgili faktorlerin hastaligin ¢ocuk tizerindeki
olumsuz etkisini azaltabildigi gibi, ¢ocugun hastaligi ve tedavi siirecine uyumunu
olumsuz da etkileyebildigi gosterilmistir (4).

Beta-talasemi genetik gecisli kronik bir hastaliktir. Agir anemi, biiylime-
gelisme geriligi, iskelet anomalileri, splenomegali ile seyreder ve tedavi edilmezse
hastalar erken cocuklukta kaybedilir. Karmasik, zahmetli ve yasam boyu siiren, aile
ve ¢ocugun hayatina ek yiik getiren bir tedavi siireci vardir. Bu nedenle tedaviye
uyum problemleri sik rastlanan sorunlardandir (5).

Tedavinin getirdigi zorluklar, biiyiime-gelisme geriligi, hastaligin kronik
olusu ve 6limciilliigi, kalp, karaciger, endokrin organlarda demir birikimi ve bunun

neden oldugu diyabet gibi ikincil sorunlar hem hasta ¢ocuk hem de ailesinde
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psikolojik ve sosyal sorunlari arttirmaktadir (6). Nitekim yapilan caligmalarda bu
cocuklarda diger kronik hastalikli gocuklara gore artmis sosyal islev bozuklugu (5),
psikiyatrik belirti, tan1 ve diisiik yasam kalitesi oldugu saptanmustir (7, 8).

Gelismis iilkelerde tibbi tedavinin psikososyal destekle kombine edilmesi
hasta ¢ocuk ve ailesinde sosyal uyum ve hastaligin kabullenilisini arttirmaktaysa da,
gelismekte olan tilkelerde yetersiz tibbi bakim ve medikal-sosyal servisler arasindaki
koordinasyon eksikligi nedeniyle bu destekten yoksun kalma hasta ¢ocuk ve ailesini
psikososyal agidan olumsuz etkilemektedir (9).

Tiim bu nedenlerle kronik hastalifi olan ¢ocuklarda psikososyal sorunlarin
farkinda olunmasi, olas1 psikopatolojilerin saptanmasi ve tedavisi yalniz yasam
kalitesini arttirmak agisindan degil, hastanin tedaviye uyumunu saglamak acisindan

da bir gerekliliktir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Kronik Hastaliklar ve Cocuk

Kronik hastalik; normal dis1 olan, kalici bozukluk ve yetersizlik olusturan,
geri doniistimsiiz patolojik degisimler sonucu olusan, uzun siire rehabilitasyon ve
bakim gerektiren durumlar olarak tanimlanir (2). Kronik hastaliklar tiim diinyada
cocuk ve ergenlerin %13-15’ini etkilemektedir (2, 10, 11). Cocukluk ¢agi kronik
hastaliklarinin epidemiyolojisi eriskin ¢agi kronik hastaliklarindan farklidir. Kronik
hastaliklarin ¢esitliligi eriskinlere gore fazladir ancak daha nadir goriliirler.
Eriskinlerde dejeneratif artrit, koroner arter hastaligi, tip II diyabet gibi hastaliklar 6n
plandayken, ¢ocuklarda astim, migren, epilepsi, artrit ve diyabete daha sik rastlanir
(12). Kronik hastalig1 olan ¢ocuklarin bir kismi, diger saglikli cocuklarin rahatlikla
yapabildigi giinliik aktivite ve oyunlarda kisithilik yasarlar. Cocugun giinliik temel
aktivitelerini engelleyecek agir hastalik oranmi ise %2-4’tlir (2). Tirkiye Ozirliler
aragtirmasina (2002) gore iilkemizde kronik hastaligi oldugu tahmin edilen 700.000
cocuk bulunmaktadir. Kronik hastaliktan etkilenen kisi sayisi ise tahmini olarak
cocuk, anne-baba ve kardeslerle birlikte yaklasik 2,8 milyondur (13).

Ciddi bir hastalik s6z konusu oldugunda gocuk ve aileler hastalig1 kabul edene
kadar ¢esitli duygusal evreler gegirirler. Genellikle ilk evre sok evresidir. Bu evrede
taniya inanmama, inkar ve doktor doktor dolasma goriiliir. Ik yadsima evresinin artik
yetersiz kaldig1 ve hastalik ilerlemeye devam ettigi zaman yadsimanin yerini 6tke ve
icerleme alir. Yadsima evresinin aksine bu evrede tedavi ekibi ile bazi sorunlar
cikabilir. Hasta 6fkesini her yone yoneltebilir. Bir sonraki donem pazarlik donemidir.
Tanriyla ya da tedavi ekibi ile pazarliga kalkisilir, iyilesme kosuluyla birtakim
vaatlerde bulunulabilir. Bu evre ergen ve eriskinlerde daha belirgindir. Fiziksel
rahatsizligin artmasi1 ve durumun koétliye gitmesi ile birlikte gergeklerle yiizlesilir.
Depresyon donemi de denilen bu donemde i¢e kapanma, uyku bozukluklart ve klinik
depresyon goriilebilir. Ruhsal giiclin hastalik belirtileri ile miicadeleye ve yeni

duruma uyum saglamaya harcandigi ve hastalik ile birlikte yasamanin 6grenilmeye
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basglandigr donem olan kabullenme donemi genellikle son donemdir. Ancak eger
s6zkonusu olan oOliimciil bir hastaliksa terminal donemde tekrar ice kapanma,
uzaklasma, ¢okkiinliik ortaya ¢ikabilir (14).

Hastaligin algilanisi ve hastaliga uyum, ¢ocugun i¢inde bulundugu gelisim
donemine gore farklilik gosterir. Ancak cocuklar hastalik kavramini kendi kisisel
deneyimlerine dayanarak da anlayabilirler (15). Bebekler ve ¢ok kiigiik ¢ocuklar
kendilik duygusu heniiz olusmadig1 i¢in hastaligin farkinda degildirler. Hastaligin
kendisinden ¢ok aci verici ve yineleyici tani-tedavi protokollerine ve anneden
ayrilmaya tepki verirler. Okul 6ncesi donemde biiyiisel diistince hakim oldugundan
bu yaslardaki ¢ocuklar hastaligi isledikleri bir suca ya da yanlis davranisa karsilik
kendilerine verilmis bir ceza olarak gorebilirler (16, 17). Bu donemde regresyon,
agresyon, irritabilite, ige kapanma sik gortliir (16). Onsekiz ay-ii¢ yas arasi ¢ocuklar
arastirarak, manuple ederek her seyi kendi baslarina yapmak isterler. Kronik hastalik
bu dénemde normal gelisimi ve otonomiyi sinirlayabilir. ilag kullanimu, fizik tedavi,
0zel diyet gibi uyulmasi zorunlu durumlar cocugun kontrol istegi ile karigarak
kendilik duygusunun gelisiminde sorunlara yol agabilir. Cocuk apatik, pasif ve
yapiskan hale gelebilir. Ebeveynler c¢ocuklarinin davraniglarina uygun sinirlar
koymada yetersiz kalirlarsa diirtii denetiminin normal gelisimi gerceklesmeyebilir.
Ug-alt1 yas arasinda ise hastalik gocugun motor kontrol ve sosyal yeterliligini
kazanmasinda sinirliliklara neden olabilir. Cocugun yasit iliskileri kurmak ve sosyal
onay gormek i¢in yeterli firsati olmayabilir. Ebeveynler hastaligin ortaya ¢ikmasini
ve rekiirrensi Onleyebilmek icin cocufun aktivitelerini sinirlayabilirler. Sonugcta
cocukta girisimcilik Ozelligi yeterince gelismeyebilir ve cocuk korkak, pasif ve
bagimli hale gelebilir. Okula baglama gecikebilir ve bu da bagimliliklarinin artmasina
ve diger ¢ocuklara benzemedikleri i¢in kizginlik duymalarina yol acar (18). Yasin
ilerlemesi ile birlikte ¢ocuklarin hastaligin ¢ok etkenli oldugunu, hastaligi yapan
etken ile birey arasi etkilesimleri ve nedenselligi kavrama becerileri artar (17). Okul
cagindaki (6-12 yas) cocuklar yasit gruplarindan ve okuldaki deneyimlerinden
giderek daha cok etkilenirler. Bu donemin gelisimsel odevleri arasinda aileden

ayrilma, yasit gruplarina ve topluma ait olma duygusunun gelisimi, 6zdesim, sosyal
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becerileri kazanma, basar1 duygusunun gelisimi; stres, kaygi, diirtii ve engellerle basa
¢ikma, duygularini sosyal onay gorecek sekilde disa vurmayi 6grenme, okula uyum,
kendine yeterlik duygusu ile ilgili beceri ve tutumlarin kazanilmasi sayilabilir. Kronik
hastaligin varlig1 gesitli yollarla bu normal gelisim siireglerini etkiler. Bu ¢ocuklar
normal yasitlarindan nasil farkli olduklar1 ve hastaligin yasit iligkilerini gelistirmede
nasil etkili olacagi konusunda kaygi yasayabilir, kendisi de yasit grubunun onayini
arayan saglikli ¢ocuklar tarafindan dislanabilir ya da alay konusu edilebilirler. Kronik
hastalig1 olan cocuklarin ¢ogunda normal zeka s6z konusudur. Buna karsin okul
basarisinin yasitlarina gore diisiik oldugu goriilmektedir. Uykuya meyilli olmalart,
dayaniksizliklari, ilag yan etkileri, tedavi ve hastaneye yatislar nedeniyle okula
devamsizlik gibi etkenler bu duruma yol agmaktadir. Siklig1 degisik caligmalarda
farkli olarak ifade edilse de, kronik hastalig1 olan ¢ocuklarin yaklasik %30-40’1nda
okulla ilgili sorunlar bildirilmektedir. Okul basarisizligi 6zellikle serebrokortikal
yetmezligi olan ¢ocuklarda sik goriliir. Okula devam, ¢ocugun kendine giivenini ve
eriskin hayatta basarisini arttiracak, standart egitim programini almasi ve yasitlariyla
uyum kurabilmesi i¢in uygun ortam saglayacaktir (2). Uzamis bir okul devamsizligi
ya da ¢ogul kisa devamsizliklar akademik basarinin yaninda ¢ocugun yasit iligkilerini
de etkileyebilir, bazen bu devamsizliklar ¢ocukta degersizlik duygularina ya da
gelisimde duraklamaya yol agabilir (18). Biiyiisel diisiince bu yaslarda hala kismen
devam etmektedir ve hastalik yine ceza gibi algilanabilir. Benlik saygisinin da
gelistigi bu donemde ortaya cikan hastaliklar, ayrilik korkularini ve anksiyetesini
alevlendirebilir, cocugun benlik saygisin1 zedeleyebilir, agresyon, disfori ortaya
¢ikabilir (16). Ergenlik donemine gegisle cinsellik, beden imgesi, bagimsizlik, meslek
secimi gibi 0zel gelisimsel 6devler s6z konusu olmaya baslar. Kronik hastalik ister
onceki yaslardan beri siirliyor olsun, isterse ilk kez ergenlikte tanisi konsun, bu
donemsel gorevlerin iistesinden gelmeyi giiclestirir. Ergenin bagimsizlik ugrasi i¢inde
hastaligin kendisi bir savas alan1 haline gelebilir. Diyetler, ilaclar, terapiler ve doktor
kontrolleri ergeni zorlayabilen konulardir. Bazi hastalar tedavileriyle ilgili asir
uyumlu, hatta obsesif hale gelebilirken digerleri isyankar bir tutum sergileyebilir,

kendilerini riske atabilirler. Tedaviye uyum sorunlar1 ortaya ¢ikabilir. Tedaviyle ilgili
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kararlar1 verirken ergenin de siirece katilimini saglamak bu agidan faydalidir (20).
Sik1 bir tedavi protokolii, tedaviye bagli yan etkiler (6rnegin steroid kullanimina bagh
kusingoid goriiniim) ve tedavi nedeniyle giinliik aktivitelerin kisitlanmasi ergen igin
birer anksiyete kaynagidir ve tedaviye uyumu bozabilir (3). Ila¢ sagaltimina uyum
sorunu ile birlikte 6fkeli karsi gelme davranisi izlenebilir. Bazi olgularda erken
baslayan hastalik ilkokul déneminde uyumla karsilanirken, ergenlige gecisle birlikte
stresle basetme becerisi azalir, depresif belirtiler, intihar diisiinceleri ve riski artabilir
(15). Ergenler hastalik karsisinda kendileri ile ilgili planlarin1 ve amaglarini
belirlerken iki tehlike ortaya cikabilmektedir. Birincisi sinirlamalar nedeniyle asiri
stres yasama, hastalikla agir1 igige girme, yetersizlik ve umutsuzluk duygularinin
gelismesi, ikincisi de gerceke¢i smirlanmalart yadsima, bu nedenle olusturulan
gercekei olmayan biiyiikk amaclar1 basaramadikc¢a ortaya cikan hayal kirikliklaridir.
Her iki durumda da depresyon kolaylikla ortaya ¢ikabilir. Danismanlik ve psikiyatrik
yardim alma ergenin daha gergekc¢i planlar yapmasina ve hayal edilen saglikli kisi

olamamanin verdigi aci1 ile bagetmesine yardimci olabilir (20).

2.2- Kronik Hastaliklarin Cocuk ve Aile Uzerine Psikososyal Etkileri

Uzun siireli hastaligi olan cocuklar saglikli yasitlarina gore psikososyal
sorunlar acisindan daha fazla risk altindadirlar. Epidemiyolojik calismalar bu
cocuklarda psikopatoloji riskinin saglikli ¢ocuklara gore iki kat fazla oldugunu
gostermektedir (1). Fiziksel hastaliga eslik eden duygusal ve ruhsal sorunlar, hastanin
tedaviye uyumunu, dolayisiyla da hastaligin seyrini, morbiditeyi ve mortaliteyi
olumsuz etkiler (2).

Cocukluk c¢ag1 kronik hastaliklarinin siklikla ¢ocuk igin Orseleyici
olmasindan endise edilir. Bu Orselenmenin siddeti genellikle zorlanmanin dozu,
cocuga ait bireysel farkliliklar ve ¢ocugun gelisim diizeyi ile iliskilidir (19). Kaygisiz,
disa doniik, hemen yikilmayan g¢ocuklar; ice kapanik, kendini begenen ve narsistik
cocuklara nazaran hastaliga daha kolay uyum saglarlar (18). Yiirimeye baslama,

okula baslama, ergenlige giris gibi gelisiminin donlim noktalarinda ortaya ¢ikan, dig
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etkenlerle olusan (enfeksiyonlar, kazalar...) veya genetik kokenli hastaliklarin sorun
yaratma riski daha fazladir (11, 12). Hastaligin baslangici, alevlenme ya da niiks
donemleri, hastaneye yatis, kroniklesme, ciddi komplikasyonlarin ortaya g¢ikmasi,
tedaviye yanitsizlik ve terminal donem g¢ocuk ve ailenin kirilganligini arttirir (14).
Alevlenme ve diizelmelerle giden kronik hastaliklar siirekli seyir gosterenlere gore
daha orseleyicidir. Burada hastaligin ciddiyeti ikinci planda kalir. Cocuk ve ailesi
yarin ne olacagmi ve nelerin degisecegini bilmemektedirler. Hastaligin alevlenme
donemlerinde 6nceden yapilan planlarin bozulmasi hasta ¢ocugu ve aileyi sikintiya
sokar. Merkezi sinir sistemini (MSS) tutan hastaligi ya da duyu bozuklugu olan
cocuklarda da psikopatoloji riski daha fazladir. Uygulanan tedavi yontemleri de
cocugun psikolojik yapisini etkileyebilir. Kullanilan bazi ilaglar MSS’yi etkileyerek
ya da ¢ocugun goriinlisiinii degistirerek ¢ocukta duygusal ve davranigsal sorunlar
olusturabilir. Diyet uygulanmas1 gereken hastaliklarda kisitlanmanin verdigi sikinti
ve sosyal iligkilerde olusturdugu zorluklar duygusal sorunlari arttirabilir. Kronik
hastaligin yeti yitimine de yol agtigr durumlarda engellenme ortaya ¢ikabilir ve bu
engellenme ¢ocugun fizik ve sosyal c¢evresi ile uyumunu bozarak psikopatoloji i¢in
zemin hazirlayabilir (2). Kronik hastalikli ¢ocuklarda psikopatoloji agisindan cinsiyet
farki1 da énemlidir. Ornegin erkek ¢ocuklarda daha ¢ok uyum ve davranis sorunlar1 6n
plandayken, kizlarda i¢ce atim bozukluklar1 daha fazla goriiliir (21).
Kronik hastalikli ¢ocuklarda psikososyal sorunlar cesitli sekillerde ortaya

cikabilir:

1. Kronik hastaligin kendisi ve organik nedenlerle agiklanamayan medikal

semptomlar

2. Tedaviye uyum sorunlari

3. Okul devamsizlig1 ve okul reddi

4. Risk alma davranisi ve madde kullanimi

Organik nedenlerle agiklanamayan medikal semptomlar yineleyici ve sikinti

verici somatik yakinmalardir ve islevselligi bozarlar. Siklikla aile ya da yasit grubu
ile olan sosyal etkilesimle iliskilidirler. Okul devamsizligina ve fazladan hekim

ziyaretlerine, yiiksek maliyetli ve riskli tibbi girisimlere, gereksiz hastaneye yatislara
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neden olabilirler. Cocuklar sikintiya girdiklerinde kendilerini fiziksel olarak da kot
hissederler. Saglikli bir cocukta bile bdyle bir durumda sorunun fiziksel mi yoksa
psikolojik mi oldugunun ayrimi zordur. S6zkonusu kronik hastalig1 olan bir ¢ocuksa
ayrim daha da giiglesir. Halsizlik, yorgunluk, agr1 gibi 6zgiil olmayan Yyakinmalar
kolaylikla mevcut hastaliga baglanabilir. Ozellikle karmn agrisi, cocuklarin yaklasik
%15’inde goriiliir, siklikla anksiyete ile iligkilidir ve genellikle organik bir neden
saptanamaz. Bu sekilde organik bir nedene baglanamayan somatik yakinmalar1 olan
cocuklara en sik konulan psikiyatrik tanilar anksiyete bozukluklar1 ve depresyondur.

Tedavi uyumu, eger kronik bir hastalik s6zkonusu ise, yalnizca ilag tedavisini
degil, hastanin diyetini, egzersiz programini ve giinlikk aktivitelerini de kapsar.
Tedaviye uyumsuzluk ise kismen normal sayilabilecek bir ergen tutumu olsa bile,
kronik hastalikta yasam kalitesinin azalmasi, artmis mortalite, morbidite ve koti
prognoz anlamia gelir. Cocuk ve ergenlerde tedaviye uyum ile ilgili faktorler tam
olarak kesinlik kazanmamustir. Iyi aile islevselliginin ve ¢ocugun hastaligi hakkinda
bilgilendirilmesinin uyumu arttirdigi  diisiiniilmektedir (3). Ozellikle bir ergen
sozkonusu ise, hekim aileyi ve islevselligini degerlendirmeli, hastaligi nedeniyle
otonomisini yitirdigini diisiinen, caresizlik ve 6fke hisseden ya da tedavinin yan
etkileri nedeniyle sikintiya giren cocukla empati yapabilmeli ve bu sikintilan
konusabilmeli, miimkiin olan durumlarda tedavi seg¢enekleri ¢ocukla birlikte gézden
gecirilmeli ve ¢ocugun da tedavisinde s6z sahibi oldugunu hissetmesi saglanmalidir
(3, 20).

Okul reddi okula gitmekte ciddi sorun, isteksizlik ve uzamig devamsizlik
olarak tanimlanir. Okul, hasta olsun ya da olmasin her ¢ocuk i¢in hayatinin merkez
noktalarindan biridir ve uzamis okul devamsizligi akademik basarisizliga, yasit
iliskilerinde sorunlara ve benlik saygisinda diigmeye yol agabilir (2, 3). Okul reddi,
psikiyatrik bir tan1 olmaktan c¢ok bir belirtidir ve c¢ocuklarda en sik ayrilma
anksiyetesi bozuklugu, ergenlerde sosyal fobi ile iligkilidir (3).

Yiiksek riskli davramislar en sik madde kullanimi ve korunmasiz cinsel
iligkiler seklinde ortaya cikar. Genel izlenim, madde kullaniminin kronik hastalikli

ergenlerde saglikli yasitlarina benzer oldugu yoniindedir. Bu cocuklarda ailenin
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koruyucu-kollayict tutumunun ve ¢ocugun fiziksel ve psikososyal olgunlagsmasinin
gecikmesinin risk azaltict oldugu diisliniilmektedir. Ancak madde kullanimi olan
kronik hastalikli ergenlerde olasi ilag-madde etkilesimleri ve mevcut hastalik
nedeniyle kullanilan maddenin yan etkilerinin ortaya ¢ikma riskinde artis hastaligin
seyrini kotiilestirebilir. Kronik hastalikli ergenlerde yukarida sozii edilen immatiirite
ve yasit iligkilerinde kisitlilik nedeniyle normal cinsel deneyimler edinme ve cinsel
gelisim de sinirlanabilir. Hekimlerin kronik hastalikli ergenlerle cinsellikle ilgili
konularda konusma ve onlari olasi riskler konusunda bilgilendirmeye yeterince 6nem
vermedikleri belirtilmektedir. Cinsellik ve cinsel kimlik ergenligin ana temalarindan
biridir ve hasta olsun ya da olmasin her ergen kendi cinsiyetine uyum saglamak ve
saglikli bir eriskin olabilmek i¢in cinsel olgunlagmasini tamamlamak zorundadir.
Ergen cinselligi, gebelikten ve cinsel yollarla bulasan hastaliklardan korunma gibi
konularda bilgilendirme, doktor vizitlerinin rutinlerinden biri olmalidir (3).

Kronik hastaligi olan c¢ocuklarda hastalia bagli psikososyal etkileri
anlamada iki farkli yontem izlenebilir. Birincisi farkli hastaliklarin olusturdugu
benzer etkileri aragtirarak hasta ¢ocukta yiiksek oranda goriilen psikolojik problemler
lizerine yogunlagsmaktir. Burada benlik saygisi, davranis kaliplari, arkadas iliskileri
gibi daha genel konular ele alinir. Bu yaklasim ¢ocukluk cagi hastaliklar1 nedeniyle
olusmus psikolojik sorunlar1 anlamada oldukc¢a yardimci olmasina ragmen, belirli
kronik hastalig1 olan ¢ocuklara 6zgii sorunlar1 anlamada yetersiz kalabilir. Bu nedenle
kronik hastaliklarin ayr1 ayr1 ele alinarak degerlendirildigi kategorik yontem
kullanilir. Kategorik yontemde her hastalik, farkli yonleri ve etkileri g6z Oniine
almarak degerlendirilir ve cocukta olusturdugu davramigsal ve duygusal tepkiler
incelenir. Boylelikle hastaliga 6zgili ruhsal tepkilerin ayrimi yapilabilir. Ancak MSS
tutulumu yapan hastaliklar disarda tutuldugunda, psikolojik ve sosyal problem
olusturmada hastaligin cinsinin ¢ok énemli olmadigin1 gosteren ¢alisma sonuclar1 da
bulunmaktadir. Hastaliga 6zgii risk faktorleri sunlardir:

1. Baslangic yas1 : Erken bebeklik (6 ay-5 yas) ve erken ergenlik donemi

2. Etyoloji : Dis etkenlerle olugan ve genetik hastaliklar
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3. Hastaligin cinsi : Epizodik hastaliklar ve hastaligin tedavisinin getirdigi ek

yiik

4. Engellenme-deformite

5. Tani: Taninin ge¢ konmasi ve yanlis tani

6. Hastaligin prognozu (1).

Kategorik yaklagimla bakildiginda psikososyal sorunlar agisindan gocukluk
¢ag1 kronik hastaliklarindan en ¢ok arastirilanlar astim ve insiilin-bagimli Diabetes
Mellitustur. Bunlar1 ¢ocukluk cagi kanserleri ve 6zellikle de 16semiler izlemektedir.
Cocukluk ¢aginda en sik goriilen kronik hastalik olan astimda bildirilen psikopatoloji
sikligr %50’lere kadar varabilmektedir. En sik bildirilen psikiyatrik tani afektif
bozukluklardir. Afektif semptomlarin varligi ve aile islevlerinde bozukluk birbirinden
bagimsiz olarak astimda Sliimciil atak riskini arttirir (1). Ayrica hastaneye yatiglar ve
okul devamsizligi da sosyal izolasyonu arttirarak ve yasit iliskilerini bozarak
psikososyal sorunlarin ortaya ¢ikisina katkida bulunmaktadir (21). insiilin-bagimli
diabetes mellitusta 6zellikle ergenlerde tedaviye uyum problemleri sik goriiliir. Taniy1
izleyen bir yil i¢inde psikiyatrik tani oranmnin 1/3 oldugu ve en sik afektif
bozukluklarin goriildiigii bildirilmektedir (1). Bilissel islev bozukluklar1 ve benlik
saygisinda diisme de goriilebilir (21). Losemiler, ¢ocukluk caginda en sik goriilen
malignite olmalar1 nedeniyle ¢ok arastirilmis ve artmig davranim bozukluklari,
emosyonel ve kognitif bozukluklarla iliskili olduklar1 saptanmustir (1).

Kronik hastalik yalnizca hasta i¢in degil, ailesi i¢in de zorlayicidir. Hastaneye
yatiglar, doktor ziyaretleri, hasta cocugun evde bakimi, hastalik ve tedavisinin
getirdigi maddi yiik aile bireyleri icin sikintt ve kaygi verici olabilir. Yasam
destekleyici teknolojilerin ilerlemesi ile kronik hastaliklarda yasam siiresi
uzamaktadir. Buna ragmen, bugiinkii saglik kaygilarinin daha ¢ok akut hastaliklar
tizerine odaklanmasi kronik hastalikli ¢ocuklarin bakiminin biiyiikk oranda aileye
kalmasina ve bu ailelerin, saglikli ¢ocuklar1 olan ailelere gore daha fazla sosyal
destege ihtiya¢ duymalarina yol agmaktadir (22). Bu nedenle sadece hasta g¢ocugun
degil, anne-baba ve saglikli kardeslerinin ve aile islevselliginin de degerlendirmede

g6z 6nilinde tutulmasi gereklidir.
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Ailenin ¢ocugun hastaligi ile basa cikis tarzi ¢ocugun psikososyal uyumu ve
hastaligin1 kabullenmesi agisindan en 6nemli faktorlerden biridir (1, 3). Yapilan
caligmalarda kronik hastalikli ¢ocukta islevselligin en onemli belirleyicisinin aile
islevselligi oldugu bulunmustur. Problemli anne-babalik olumsuz bir risk
faktoriiyken, etkin ve duyarli bir aile yaklagimi ¢ocuk icin psikopatoloji acgisindan
koruyucu olabilir (1, 3).

Hastaligin/sakatligin ailenin ihmali nedeniyle ya da c¢ocuk ailenin gbzetimi
altindayken ortaya ¢iktigi durumlarda (6rnegin trafik kazalar, ev kazalari,
enfeksiyonlar... gibi), ailenin duydugu sugluluk ya da aile bireylerinin tek bir aile
bireyini suglamasi kabullenme ve tedaviye uyum siirecini giiclestirebilir. Ozellikle
genetik ge¢isli hastaliklarda bu durum belirgindir. Genetik hastalik ortak gecisliyse
genellikle sorumluluk paylasilir, tek ebeveyn gecisli hastaliklarinda sugluluk
duygusunun yarattig1 sikinti daha belirgindir (1).

Basetme (coping), bireyin kapasitesini zorlayan 6zel bir durum karsisinda
zorlayici durumun en iyi sekilde listesinden gelmek amaciyla harcanan biligsel ve
davranigsal ¢aba, gayret olarak tanimlanabilir. Basetme en sik aktif ve kagingan
(avoidant) olarak smiflanir. Aktif basetmede kisi ya stres kaynagini ya da sézkonusu
stres kaynagina bakisin1 degistirmeye c¢alisirken, kagingan basetmede stres yaratan
durum ya da diisiincelerden uzak durma, kacinma yoluna gidilir. Kronik hastalikli
cocugu olan annelerin daha ¢ok aktif basetmeyi kullandiklari, duygularin1 daha ¢ok
disa vurabildikleri, babalarinsa daha c¢ok kacinma ve geri cekilme davranisi
sergiledikleri gosterilmistir (23).

Kronik hastalikli ¢cocuklarin ebeveynlerinde bas etmenin, hastaligin niteligi ya
da ciddiyetinden ¢ok; erken tani, hastalik hakkinda yeterli diizeyde bilgi sahibi olma,
sosyal destek ve aile dinamikleri ile iliskili oldugu diisiiniilmektedir (24).

Kronik hastaligi olan gocuklarin ebeveynleri tizerinde yapilan ¢alismalar daha
cok anneler tlizerine odaklanmistir. Arastirmalarda bu annelerde saglikli ¢ocugu olan
annelere gore daha yiiksek diizeyde depresyon ve anksiyete saptanmistir. Annelerle
babalari kiyaslayan az sayidaki ¢alismada annelerin anksiyete ve depresyon diizeyleri

babalara gore daha yiiksek bulunmustur. Bu durum, genellikle babanin ailenin maddi
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sorumluluklarini iistlenmesine, ev disinda daha ¢ok vakit gecirip kisisel ugraslarina
vakit ayirabilmesine, annelerin ise evde kalip ev isleri ve hasta ¢ocuklart ile
ilgilenmelerine ve sosyal kisitliliklar yasamalarina baglanmaktadir. Anne-babalarin
anksiyete ve depresyon diizeylerinin diisiik ya da yliksek olusunda evlilik uyumunun
iyi olup olmamasi, sosyoekonomik diizey, ailenin sosyal destek alip alamadigi,
ebeveynlerin egitim diizeyi ve yasi, cocugun hastaliginin siddeti, siiresi ve
olimcilligi gibi gesitli faktorlerin dnemli oldugu vurgulanmistir (25). Bu ailelerde
bosanma oranlar1 kontrollere gore yiiksek olmasa da, gecimsizligin ve ebeveynler
arasi ¢atismalarin daha fazla oldugu bildirilmektedir (18).

Kronik hastaligi olan c¢ocuklarin kardeslerinde, silire¢ iginde agresif
davraniglarda, depresif belirtilerde ve sosyal geri ¢ekilmede kontrol grubuna gore
belirgin artis saptanmustir (26). Yine pek ¢ok arastirma, saglikli olan kardeslerin
anksiyete bozuklugu, depresyon, somatik yakinmalar ve benlik saygisinda diisme
yoniinden risk altinda oldugunu ve hasta kardese kizginlik, kardes kiskangligi, asiri
sorumluluk alma, sosyal ve duygusal yalnizlik yasadiklarini ortaya koymaktadir (2).

2.3. Talasemi Sendromlar ve p-talasemi Major

Cocukluk yaslarinda 6nemli bir yer tutan kalitsal hastaliklar i¢inde diinyada en
yaygin olani, hemoglobinin molekiiler hastaliklaridir. Saglik sartlarinin diizeldigi
ilkelerde malnutrisyondan ve enfeksiyonlardan g¢ocuk Oliimlerinin azalmasindan
sonra genetik hastaliklar daha ¢ok dikkat ¢ekmeye baslamistir. Akraba evliliklerinin
sik oldugu yorelerde ise sorun daha ciddi boyutlara ulagsmaktadir.

Talasemi sendromlar1 ve anormal hemoglobinler (HDb.) o6zellikle Italya,
Yunanistan, Kibris ve Tiirkiye gibi Akdeniz iilkelerinde olmak iizere Orta Dogu’dan
Uzak Dogu’ya kadar uzanan bir kusak boyunca yiiksek oranda bulunmaktadir (27).

Beta-globin genindeki homozigot genetik defektler en sik beta talasemi major
olarak ortaya cikar. Beta talasemi hemoglobin yapisinda yer alan bozukluga bagh
olarak ortaya c¢ikan hemoliz ve kronik anemi ile karakterizedir. Otozomal resesif

kalitilir ve bu nedenle kizlarla erkekler arasinda esit olarak goriiliir. Toplumda
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tastyicilar fazladir ve genelde hastalik belirtisi gostermezler. Hastalik, genetik olarak,
saglikli goriinen tasiyicilar ile nesiller boyu tasinir. Diinya saglik orgiitii (WHO)
verilerine gore diinyada 240 milyon talasemi tagiyicist vardir ve her yil yaklasik 200
bin hasta bebek dogmaktadir (28).

Tiirkiye genelinde % 2-3 oraninda talasemi tastyicilig1 saptanmistir. illere ya
da bolgelere gore dagilima bakildiginda ise talasemi tastyicilifinin Antalya’da
%10.2, Bati Trakya go¢menleri arasinda %210, Kibris Tiirklerinde %14.8,
Edirne’de %6, Ege bolgesinde %3.79, Urfa’da %4.5 oldugu belirtilmektedir. Buna
gore Tiirkiye'de degisik bolgelerde 1.600.000 tasiyict birey bulunmaktadir. Akdeniz
Bolgesi ve Bati Trakya gd¢menleri arasinda bu tasiyiciik oram % 10'a kadar
yiikselmektedir (27). Akraba evliliklerinin oraninin %21 ve bunlarin %70’inin 1.
derece kuzen evliligi oldugu iilkemizde, bebek dogum hizinin yiiksek olmasinin da
katkisiyla, her yil 150-200 hasta dogumu beklenmektedir. Tirkiye Cumbhuriyeti
Saglik Bakanlig1 kayitlarina gore iilkemizde toplam hasta sayisi 4500 civarindadir
(28). Giiney Anadolu’daki hastalarin %45°i Antalya’da yasamaktadir (29).

Talasemi kalitsal hastaliklar iginde onlenebilir / eredike edilebilir hastaliklar
kapsamindadir. p-talasemi (Beta-talasemi) majorun 6nlenebilmesi igin tastyicilarin
ortaya cikarilmasi, uygun genetik danigmanin verilmesi ve dogum Oncesi tani
uygulanmasi gerekmektedir. Bir ¢ocuga B-talasemi tanisi konuldugu andan itibaren
genetik damsma, DNA analizi ve her iki ebeveynin aile taramalarinin
gerceklestirilmesi sarttir. Talasemide genetik defekt anne ve babadan ¢ocuga geger.
Hemoglobin molekiiliiniin globin yapisini olusturan zincirlerden bir ya da birkacinin
sentez hizindaki azalma ya da yoklugu, hatali Hb sentezine yol agar ve kemik iliginde
eritrosit ana hiicrelerinde intramediiller yikima neden olur. Intramediiller ve
ekstramediiller eritrosit yikimi ise anemiye yol acar. Beta talasemi, otozomal resessif
gecis Ozelligi olan bir hastaliktir. Temel kalitsal 6zellikleri s6yle 6zetlenebilir:

1. Eslerden birisinin tasiyici olmasi halinde gocuklari en fazla kendileri gibi
tastyict olurlar.

2. Eslerden her ikisinin de hastaligi tasimalari halinde, her gebelikte % 25

olasilikla hasta ¢ocuk sahibi olma riskleri vardir.
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3. Akraba evliliklerinde, tasiyicilarin evlenme riskleri artis gosterir (27).

B-talasemi major, 1970°li yillarda daha ¢ok bir ¢ocuk/ergen hastaligi olarak
tanimlanmaktaydi, ¢linkii o yillarda bildirilen yasam siiresi maksimum 16-30 yildu.
Ancak son birka¢ onyilda diizenli kan transfiizyonlari, kanlarin viral ajanlar agisindan
taranmasi, enfeksiyonlarin etkin tedavisi, desferrioksamin ile demir selasyon tedavisi
ve son olarak oral demir baglayict deferipron’un kullanilmaya baslanmasi ile
hastaligin komplikasyonlar1 azalmis, yasam siiresi belirgin olarak uzamistir. Son
caligmalarda Ingiltere’de hastalarin %50 sinin, Italya’da ise %65 inin 35 yasinda hala
hayatta olduklar bildirilmistir. Talasemide kan transfiizyonlar1 ile tedavi 6limiin de
nedenidir. Yaklasik 10 yasindan sonra, yapilan kan transfiizyonlarina bagli olarak
demir yiikleme belirtileri ortaya ¢ikmaya baslar. Alinandan daha az oranda demir
atildig1 i¢in biitlin organlar etkilenir ve iyi tedavi edilmemis olgularda 6liim genellikle
yirmili yaglarda kalp yetmezliginden olur. Bu nedenle yasam siiresini uzatmak igin
diizenli demir selasyon tedavisi biiyiik 6nem tasimaktadir. Talasemide sik goriilen
komplikasyonlar su sekilde 6zetlenebilir:

1. Diizenli tibbi destek gerektiren biiyiime geriligi, hipogonadizm, hipotiroidi

2. Asir1 demir alimmma bagh dalak, karaciger, pankreas ve kalpte islev
bozukluklar1 ve sonucunda splenomegali, kalp yetmezligi, diabetes mellitus

3. Kan transfiizyonlarinin komplikasyonu olarak ortaya ¢ikan hepatit B, C ve
HIV enfeksiyonlari

4. Anemiye bagl olarak yliz kemiklerinde sekil bozukluklari

5. Osteoporoz, osteopeni (30, 31, 32)

Talasemide hastalik belirtileri, anemi ile hayatin ilk yilinda baglar ve tani
genellikle bir yasina kadar konur. Yukarida da sozii edildigi gibi her ay kan
transflizyonu ve kan transflizyonuna bagli olarak viicutta artan demiri viicuttan
atmaya yarayan desferrioksamin ile diizenli demir selasyon tedavisi gerekmektedir.
Son on yilda talaseminin kontrol ve tedavisinde biiyiik ilerlemeler olmus ve prognoz
onemli Olciide degismistir. Populasyon taramalar: ile tasiyicilarin  saptanmasi,
prenatal tamdaki gelismelerle hasta gocuklarin dogmasinin onlenmesi, hastalarda

diizenli kan transfiizyonlar: ve etkin demir baglayici tedavi, son olarak da kemik iligi

19



transplantasyon uygulamalar: talasemi konusundaki gelismelerdir. Talaseminin sik
goriildiigii iilkelerden Italya, Yunanistan ve Kibris'ta konu bir saglik sorunu olarak ele
alinmis ve hasta g¢ocuk dogumlari 6nemli Olglide azalmisken, diger Akdeniz

tilkelerinde talaseminin 6nemi yeni yeni anlasilmaya baslanmistir (27, 28).

2.4. p-Talasemi Major ve Psikopatoloji

Talasemi, kronik ve yasamin erken donemlerinde ortaya ¢ikan bir hastalik
oldugundan gelisim basamaklarini bastan itibaren etkilemekte ve sonug olarak bu
cocuklarda bazi davranis ve uyum bozukluklari ile kendini gdsteren sorunlar ortaya
cikabilmektedir. Hastalik tedavi edilmezse oliimciil seyrettiginden, 6zellikle tedaviye
uyum sorunlar1 ayri bir onem tasimaktadir. Psikososyal sorunlar nedeniyle demir
selasyon tedavisinin kismen ya da tamamen ihmal edilmesi durumunda yasami tehdit
eden tibbi komplikasyonlar ve organ yetmezlikleri ortaya c¢ikabilmektedir (28).
Ailede ortaya ¢ikabilecek psikososyal sorunlarin degerlendirilmesi de 6nemlidir,
clinkii aileler hastalifin genetik ge¢isi nedeniyle kendilerini suglama egilimi igine
girebilirler. Ayrica, Ozellikle kiiciik hastalarda, hastaligi kabullenme ve tedaviye
uyumun en iyi aileyi destekleyerek saglanabildigi gosterilmistir (33).

1970’1lerde hastaligin etkin tedavi ve kontroliiniin miimkiin olmamasi, hastaliga
bagli komplikasyon ve deformitelerin ¢ok daha fazla olmasi nedeniyle psikososyal
giiclikler daha sik ve yogun olarak yasanmaktaydi. Yasanan zorluklar arasinda
damgalanma, hastalig1 gizleme ihtiyaci, sosyal izolasyon, fiziksel deformasyon,
cinsel gelisimin olmamasi, Sosyal olarak reddedilme endisesi ve Olim korkusu
sayilabilir. Bunlarin sonucunda da bu ¢ocuklarda bagimlilik, diirtiisellik, ice kapanma
ve depresyon sik olarak bildirilmekteydi. Tedavinin etkinliginin ve ulasilabilirliginin
artmasi ile son zamanlarda bu hasta grubu normale yakin bir hayat siirebilme
imkanina kavusmustur. Bildirilen %8’lik tasiyicilik orani ile talaseminin en sik
goriildiigl tlkelerden biri olan Yunanistan’da talasemi majorlii hastalarda ortalama
yasam siiresinin 27 yil oldugu, %12’sinin evlendigi ve %2.3’iliniin ¢ocuk sahibi
oldugu, %83’linlin ¢alistigi ya da iiniversiteye devam ettigi, lniversiteye gitme
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oraninin (%34)’ saglikli yasitlarina (%22) gore daha yiiksek oldugu bildirilmektedir
(34). Bu gelismeler sonucunda artik talasemili hastalarin islevselliginin arttigi,
fiziksel deformasyonlarin goriilmedigi, puberteye gecisin ve cinsel gelisimin
saglanabildigi ve sonugta egitim, meslek edinme, evlenme ve ¢ocuk sahibi olma ile
ilgili kaygilarin 6n plana gectigi gorilmektedir. Daha ileride tedaviye uyum
sorunlari, hastaligin inkari, bugiin i¢in yasama, yarin1 diisinmeme gibi psikososyal
sorunlarin ve osteoporoz, osteopeni, infertilite gibi daha ge¢ komplikasyonlarin 6n
plana ¢ikacagi diisiiniilmektedir (34, 35).

Tsiantis’e gore talasemili ¢ocuklarda diger kronik hastaliklara gore artmis
oranda psikiyatrik bozukluk riski vardir. Okul Oncesi ve latens donemde en sik
rastlanan sorunlar anksiyete, psikosomatik yakinmalar ve aileye bagimlilik; ergenlikte
ise sosyal izolasyon, yasit iliskilerinde sorun, depresyon ve tedaviye uyum
sorunlaridir (36). Angastiniotis ise hastaliga bagl ortaya ¢ikan boy kisaligi, kemik
deformiteleri ve cinsel islev sorunlarmin benlik algisin1 olumsuz etkiledigini ve bu
durumun oOzellikle ergenlik cagindaki hastalar icin ciddi bir sorun haline
gelebilecegini ve psikiyatrik bozukluklara zemin hazirlayabilecegini bildirmektedir
(37). Gergekten de yapilan ¢alismalarda bu gocuklarin hemofilili ¢ocuklar ve saglikli
kardeslerine gore iki kat (7) ve normal popiilasyona gore li¢ kat (5) fazla psikiyatrik
tan1 aldiklar1 ve en sik goriilen sorunlarin anksiyete, depresyon, diisiik benlik saygisi,
okulla ilgili sorunlar, psikosomatik bozukluklar ve daha az oranda da davranis
bozukluklari oldugu bildirilmektedir (5, 7, 8, 38). Fasial anomalisi olanlarda kendilik
algis1 daha olumsuz etkilenmektedir (38). Bu c¢ocuklarda ayrilma anksiyetesi
bozuklugu da ayrilma-bagimsizlasma sorunlarina isaret edebilecek sekilde yiiksek
bulunmustur (7).

Ulkemizde yapilan c¢aligmalarda da talasemili g¢ocuklarda psikososyal
sorunlarin ve psikiyatrik bozukluklarin yliksek oranda oldugu goriilmiistiir. Aydin ve
arkadaslarinin {zmir’de yaptiklar bir ¢alismada talasemili ¢ocuklarda benlik saygisi
diisiik, kayg1 diizeyi ve psikiyatrik tan1 oran1 yiiksek bulunmustur (6). Yine Izmir’de
yapilan bir caligmada, hastalarin “4’linde major depresif bozukluk, anksiyete

bozuklugu, tik bozuklugu, eniirezis nokturna gibi en az bir psikiyatrik tani
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saptanmigtir. Major depresyon orant %23 ile yas grubuna gore beklenen oranlardan
cok daha yiiksektir (39). Canatan ve arkadaslarmin Antalya’da yaptiklart bir
calismada ise, talasemili ¢ocuklarin %60’ min egitiminin sik doktor vizitleri ve aylik
kan transfiizyonlar1 nedeniyle olumsuz etkilendigi, spor etkinliklerinin az oldugu,
kendilerini yasitlarina gore farkli hissettikleri ve anksiyete diizeylerinin yiiksek
oldugu belirlenmistir (29). Talaseminin, kronik anemiye bagli mikroinfarktlar
sonucu norokognitif bozulma ve 1Q skorlarinda diisme yapabilecegi bildirilmektedir
(40). Bu durum da okul hayatinda yasanan sorunlara olumsuz katkida bulunabilir.

Tedaviye, 6zellikle de demir selasyon tedavisine uyum sorunlari da talasemili
hastalarda sik goriilmekte ve hastaliga bagli komplikasyonlarin ortaya ¢ikmasina,
yasam kalitesinin azalmasina, mortalite ve morbiditede artisa yol acabilmektedir (2).
Yapilan caligmalarda tedaviye iligkin oOzelliklerin hastalar {izerinde hastaligin
kendisinden daha fazla sikinti yarattigi (41) ve hastalarin yarisia yakin bir
boliimiinde tedaviye uyum sorunlarimin yasandigi bildirilmistir (39). Talasemide
demir selasyon tedavisi organ yetmezliklerini dnleyerek yasam siiresini uzatan ve
yasam kalitesini arttiran 6nemli bir tedavidir. Ancak neredeyse her giin uygulanmasi
gerektigi, agrili oldugu, uzun siirdiigli ve c¢ocugun aktivitelerini kisitladigl ig¢in
kolaylikla terk edilebilmekte ve ebeveyn-¢ocuk arasi gatigmalara, ¢ocugun sosyal
hayatinda sorunlara ve psikolojik agidan orselenmelere yol agabilmektedir. Demir
selasyon tedavisinin daha kolay uygulanmasmi saglamak icin gelistirilen agizdan
deferiprone tedavisi ile bildirilen tedavi uyumu daha iyidir (42).

Tim bu verilere karsin, talasemili ¢ocuklarin psikososyal gelisim ve uyum
diizeylerinin yasitlarindan farkli olmadigi sonucuna ulasan c¢alismalar da vardir.
Ornegin Italya’daki merkezlerde yapilan incelemelerde talasemili g¢ocuklarin
psikososyal gelisimlerinin normal, sosyal uyumlarinin ise yasitlarina gore daha iyi
oldugu bulunmustur. Bu durum, hastalik disinda ¢ocugun mizaci, hastalikla basa
¢ikma mekanizmalari, aile tutumunun Onemine ve bunlarin yaninda hastaligin
olduk¢a yaygin oldugu Italya’da uzun yillardir yiiriitilen psikososyal destek
programlarinin etkinligine isaret etmektedir (37, 43). Yine talasemili hastalarda

psikososyal orselenmeye neden olabilen hipogonadizm ve infertilite ile ilgili yapilmis
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yakin tarihli bir c¢aligmada talasemili ergen ve gen¢ erigkinlerin %55 inde
hipogonadizm olmasina ragmen etkin tedavi ile karsi cinsle iliski kurma, meslek
hayati, cinsel aktivite, kontrasepsiyon yontemlerinin kullanim1 ve ¢ocuk sahibi olma

acisindan saglikli yasitlariyla benzer 6zellikler gosterdikleri bildirilmistir (44).

2.5. Talasemili Hastalarin Ailelerinde Gériilen Psikososyal Sorunlar ve

Aile Islevselligi

Talasemi, tiim kronik hastaliklar gibi aile dinamiklerini  etkilemektedir.
Otozomal resesif kalitilan bir hastalik olmasi, yani kalittminda her iki ebeveynin de
roliinlin bulunmasi ve gebelik doneminde tani sansi, ebeveynlerde hastaligin
kendileriyle iliskili olarak ortaya ¢iktigi ve hastalikta kendi ihmallerinin oldugu
yoniinde sugluluk duygulari ortaya ¢ikarabilmekte ve buna bagli olarak da aile
dinamikleri daha farkli bir boyutta etkilenebilmektedir (38). Yapilan galismalarda,
ailelere cocugun talasemi hastasi oldugu onceden bilinse gebeligi sonlandirmay1
tercih edip etmeyecekleri sorulmus ve ailelerin %75-100’1 sonlandiracaklarini
bildirmislerdir (29, 33, 45). Tim bu nedenlerle aileler ¢ocuklarina karsi sugluluk
duygulart igerisinde asir1 koruyucu-kollayici, izin verici veya sinir koymada yetersiz
olabilirler. Saglikli kardesi ihmal etme ortaya ¢ikabilir. Ailelerde sosyal damgalanma,
kendilerini diger ailelerden farkli hissetme; 6liim korkusu gibi kimi duygularin, hatta
hastaligin kendisinin toptan inkar1 gibi farkli tepki ve duygulanimlar goriilebilir. Bu
durum ebeveynlerin tutumlarina asir1 koruyuculuk ve sorunlari inkar seklinde
yanslylp ¢ocugun normal gelisimini bozabilir, aile igi gerilimi arttirabilir. (38).
Hastaligin tanisma ailenin tepkisi c¢ocuk-aile iliskilerini, ebeveynlik rollerini ve
hastalikla bas etmeyi etkiler. Cocuk siklikla ailenin tepkisini igsellestirir ve aileye
asirt bagimlilik, diistiik kendilik algisi gibi yollarla disa vurur (46). Aileler hastaliga
uyumda adaptif ya da maladaptif mekanizmalar kullanabilirler. Bu uyum
mekanizmalarinin saglikli ya da sagliksiz olmasi ebeveynlerin olgunlugu, evlilik
iligkisinin kalitesi, dnceki deneyimleri, hastaligin ciddiyeti, komplikasyonlar1 ve aile

i¢i diger olumsuz yasam olaylarindan etkilenir (38).
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Kronik hastaliklarda aile par¢alanmasi ve bosanma oranlarinda artis olduguna
iliskin ¢alismalar olmasina karsin, talasemili hastalarin ailelerinde bosanma oranlari
yiiksek bulunmamustir. Bildirilen oranlar Italya’da %5, Yunanistan’da %7 (36) ve
iilkemizde %1.8 (29)’dir. Ancak ailelerin neredeyse yarisinda diizenli bir is sahibi
olamama, mali yetersizlikler ve diisiik sosyoekonomik diizey bildirilmistir (6, 29).
Genel goriis, hastaligin aile igin bir araya getirici, baglayict oldugu; ancak evlilik
sorunlarinin ve aile i¢i ¢atismalarin sik goriildiigii yoniindedir (36).

Hastalarin ebeveynleri psikopatoloji agisindan incelendiginde en sik saptanan
tanilar depresyon, anksiyete ve psikosomatik bozukluklardir (29, 31, 38). Bush
annelerde %70 depresyon, %33 somatik yakinmalar oldugunu saptamis, en sik
kullanilan basetme mekanizmalarinin kadercilik ve pasiflik oldugunu bildirmistir
(31). Canatan B-talasemili ¢ocuklarin anne-babalarinda %82 oraninda anksiyete ve
%26 sosyal izolasyon bildirmektedir (29). Ratip ve Modell %88 anksiyete ve %19
sosyal izolasyonla benzer oranlar bulmuslardir (33). Cocukta fasiyal anomali olmasi
annede psikopatoloji riskini arttirmaktayken, aile islevselligi iyiyse cocuk ve
ebeveynlerde daha az oranda psikopatoloji bildirilmektedir (36). Cogu g¢alismada
ebeveynlerde psikososyal sorunlarin varliginin ¢ocuklarin psikososyal giiglitk
yasamast i¢in belirleyici olmasi dikkat ¢ekicidir (33, 47).

Talasemili ¢ocuklarin kardeslerinin psikolojik durumlarimi ve psikososyal
uyumlarini arastiran ¢alismalar da yapilmistir. Bu calismalardan ¢ikan genel sonug,
saglikli kardeslerin ciddi davranis ve uyum sorunlar1 olmadigi yoniindedir (5, 7).
Ancak ailede bir talasemili kardes daha varsa her iki hasta ¢ocukta da tedaviye uyum
azalmaktadir (39).

Talasemili ¢ocuklarin aileleri ile ilgili yapilan ¢alismalarda dikkat c¢ekici bir
diger nokta, ailelerin siklikla yasadigi bildirilen c¢ocugun hastaligt hakkinda
konfiizyondur. Eski tarihli ¢alismalarda %48 gibi daha yiiksek oranlar s6z konusu
iken (45), daha yeni ¢alismalarda bu oran iilkemizde %14 (29), Ingiltere’de %19 (33)
olarak bildirilmistir. Bildirilen oranlarin hala nispeten yiiksek olmasi, tani

konmasindan itibaren ailenin yeterli ve siirekli bir sekilde hastalik hakkinda
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bilgilendirilmesine Onem verilmesi gerektigine isaret etmektedir c¢iinkii kronik
hastaliklarda hasta ve aileyi bilgilendirme tedaviye uyumu arttirmaktadir (3).

Iyi aile islevselliginin ebeveynler ve hasta cocukta psikopatoloji riskini
diistirdligli gosterilmesine ragmen talasemili ¢cocugu olan ailelerde aile islevselligi
¢ok fazla arastirilmamis bir konudur (36). Mevcut ¢alismalarda da ¢eliskili sonuglara
ulagilmigtir. Canatan ve Ratip ailede %5-20 oraninda ciddi uyum problemleri
bildirirken (29, 33), aile islevselliginin bakildig1 bir diger ¢alismada islevsellik
acisindan saglikli kontrol grubuna gore anlamli bir fark gosterilememistir (48). Orak
hiicreli anemisi olan ¢ocuklarin aileleriyle yapilan ¢aligmalarda bu ailelerde
kontrollere gore artmis kohezyon ve aile i¢i ¢atisma bildirilmis, koheziv ve adaptif
aile yapilanmasinin ¢ocuk i¢in koruyucu oldugu, aile i¢i ¢atigmalarin ise ¢ocukta
davranig sorunlarmi arttirdign gosterilmistir (49, 50). Hemofilili ¢ocuklari olan
ailelerde de aile islevselliginde bozukluklar bildirilmistir (51). Talasemili ¢cocugu olan
aileler i¢in de genel goriis, bosanma oranlarinin diisiik ve aile i¢i bagliligin yiiksek,

ancak esler arasi ¢atismalarin fazla oldugu yoniindedir (29, 36).
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3. YONTEM ve GERECLER

3.1. Orneklem

Daha 6nce talasemi major tanis1 almis, Akdeniz Universitesi Hastanesi veya
Antalya Devlet Hastanesi Pediatri Poliklinigi ve Talasemi Merkezlerinde takip ve
tedavisi devam eden, ¢alismaya katilmaya goniillii olmus 12-18 yas aras1 24 ergen ve
ulagilabilen ebeveyn (anne ya da baba) g¢alismaya dahil edilmistir. Okur-yazar
olmama, talasemi ve komplikasyonlar1 diginda norolojik ve tibbi hastalik, biling
kaybinin eslik ettigi kaza ve travma Oykiisii, zihinsel gelisim geriligi dislanma kriteri
olarak kabul edilmistir. Caligma hakkinda ergen ve ebeveynleri bilgilendirilmis ve
onamlar1 alimmustir. Caligmaya katilmaya goniilli olmus, daha once herhangi bir
nedenle cocuk psikiyatrisi poliklinigine basvurusu ve kronik hastalik oykiisi
bulunmayan, yas ve cinsiyet agisindan hasta grubu ile eslestirilmis 12-18 yas aras1 20
ergen de kontrol grubu olarak ¢alismaya dahil edilmistir. Kontrol grubuna dahil 17
ergen bir ilkogretim okulunun kriterlere uygun 6, 7 ve 8. sinif 6grencileri arasindan
rastgele secilmis, yas1 daha biiyiik olan {i¢ tanesi lise 6grencileri arasindan ¢alismaya
alinmigtir. Kontrol grubundaki ergenler ve ebeveynleri de ¢alisma hakkinda
bilgilendirilmis ve onamlar1 alinmistir.
Calisma igin Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu tarafindan
24.01.2008 tarihli etik kurul onay1 verilmistir.

3.2. Veri Toplama Araclari

Caligmaya katilan 6rneklem grubunun sosyodemografik 6zellikleri hakkinda
bilgi sahibi olmak amaciyla hazirlanan form (Bkz. EK 1) anne ve/veya baba ile
goriisme sirasinda doldurulmustur. Forma her iki gruptaki cocuklarin yasi, egitim
diizeyi, okul basarisi, tibbi 0zgecmisi ve psikomotor gelisim &ykiisii; hasta

grubundaki cocuklarin ek olarak tani alma yasi; dismorfik goriinlimii, talasemi
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komplikasyonu ve baska talasemili kardesin olup olmadigi;; her iki gruptaki

ebeveynlerin yas ve egitim diizeyleri kaydedilmistir.

3.2.1. Cocuklara Uygulanan Test ve Ol¢ekler

e Okul Cag1 Cocuklarn icin Duygulamim Bozukluklar1i ve Sizofreni

Goriisme Cizelgesi - Simdi ve Yasam Boyu Versiyonu (CDSG-SY)

CDSG-SY, cocuk ve ergenlerin DSM-III ve DSM IV tani oOlgiitlerine gore
gecmisteki ve su andaki psikopatolojilerini saptamak amaciyla gelistirilmis olan yar1
yapilandirilmis bir tan1 goriismesidir. Su temel tanilar1 igerir: Major depresyon,
distimi, mani, hipomani, siklotimi, bipolar bozukluk, agorafobi, ayrilik anksiyetesi
bozuklugu, kacinma bozuklugu, basit fobi, sosyal fobi, asir1 anksiyete/yaygin
anksiyete bozuklugu, obsesif kompulsif bozukluk, dikkat eksikligi-hiperaktivite
bozuklugu, davranim bozuklugu, karst gelme bozuklugu, eniirezis, enkoprezis,
anoreksia nervoza, bulimiya, gecici tik bozuklugu, tourette bozuklugu, kronik motor
ya da vokal tik bozuklugu, alkol kdtiiye kullanimi, madde kétiiye kullanimi, travma
sonrast stres bozuklugu ve uyum bozuklugu. CDSG-SY Kaufman ve arkadaslari
tarafindan 1994 yilinda gelistirilmistir (52). 2004 yilinda Gokler ve arkadaslari
tarafindan Tirkge’ye uyarlanmistir (53). CDSG-SY anne-baba ve cocugun kendisiyle
goriisme yoluyla uygulanir ve en sonunda tiim kaynaklardan alinan bilgiler
dogrultusunda degerlendirme yapilir. Eger farkli kaynaklardan gelen bilgiler arasinda
uyumsuzluk varsa klinisyen kendi klinik yargisin1 kullanir. CDSG-SY belirtileri
simdi ve ge¢miste olmak iizere "yok", "esik alti" ve "var" seklinde degerlendirir,
belirtilerin siddetini degerlendirmez. Bu ¢alismada CDSG-SY uygulanan c¢ocuklar

eslik eden hastaliklarin yasam boyu prevalansi agisindan degerlendirilmistir.

e Giicler ve Giicliikler Anketi (GGA)
Giicler ve giigliikler anketi sosyal, duygusal ve davranigsal islevselligi dlgen bir
Olcektir. 4-16 yas arasi ¢ocuklar i¢in ebeveyn ve dgretmen formlari, 11-16 yas i¢in
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cocuklarin kendilerinin doldurdugu formu vardir. Pozitif ya da negatif 6zellik tagiyan
25 itemden olusur. Olgegi dolduran kisi, her bir item icin “dogru degil”, “kismen
dogru” ve “kesinlikle dogru” segeneklerinden uygun buldugunu isaretler. Emosyonel
semptomlar, davranis problemleri, hiperaktivite-dikkatsizlik, yasit iliskileri ve sosyal
davranig olarak 5 alt grupta degerlendirme yapilir, ayrica ilk dordiiniin toplami
toplam giicliik skorunu verir. Alt 6lgek puanlar1 ve toplam puan "normal", "sinirda"
ve "anormal" olarak degerlendirilir (54). Tiirkge gevirisi ve gegerligi Taner Giivenir,
Aylin Ozbek, Burak Baykara, Sabahat Onurgiider, Sibel Kazak Berument tarafindan
yapilmustir (55). Bu ¢alismada yalnizca 4-16 yas icin ebeveyn ve 11-16 yas i¢in ergen
formlar1 kullanilmistir. Hasta grubunda 2 kiside 6lgek gegersiz ¢ikmis, yast 16’dan

biiytik ii¢ ergen i¢in de doldurulmamustir.

3.2.2. Ebeveynlere Uygulanan Olcekler

e Ruhsal belirti tarama listesi (RBTL/SCL-90)

Bu o6lgek 1977 yilinda Derogatis tarafindan gelistirilmis olup Tiirkce gecerlik ve
glivenilirligi 1991 yilinda Dag ve arkadaslari tarafindan yapilmistir (56). Kendini
degerlendirme 6l¢egidir ve 17 yasindan itibaren geng ve yetiskinlere uygulanabilir. 5
dereceli likert tipi cevaplanan 90 itemden olusur. Olgegin 9 ayri belirti grubunu
yansitan alt Olgekleri bulunmaktadir. Bunlar somatizasyon, obsesif-kompulsif,
kisileraras1 duyarlilik, depresyon, anksiyete, diismanlik, fobik kaygi, paranoid
diisiince, psikotizm ve bu alt 6lgeklere girmeyen maddelerden olusan ek Olgektir. Alt
Olcek puanlar kapsadiklar1 maddelerin agirlikli puan ortalamalarindan olusur ve 0-4
arast bir deger alabilir. Olgekteki genel ortalama puami olan Genel Semptom
Indeksi’ndeki artis bireydeki psikiyatrik belirtilerden duyulan sikintinin artigina isaret
eder (57) . Genellikle 2 nin istii patolojik olarak kabul edilir.

Bu ¢alismada 6l¢ek ¢ocukla birlikte gelen ebeveyne verildi. Paranoid diisiince,
psikotizm, ek &lgek ve diismanlik alt dlgekleri degerlendirme dist birakildi. Olgegi
hasta grubundan 17 anne, 7 baba; kontrol grubundan 13 anne, 7 baba doldurdu. Hasta
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grubundan iki, kontrol grubundan bir Ol¢ek gegersiz ¢ikti, degerlendirme gecerli

olanlar lizerinden yapild1.

3.2.3. Ebeveynlere ve Cocuklara Uygulanan Olcekler

e Aile Degerlendirme Olcegi (ADO)

Aile Degerlendirme Olgegi (ADO), ailenin islevlerini hangi konularda yerine
getirebildigini veya getiremedigini belirleyen bir 6l¢ii aracidir. Bulut ve arkadaslari
tarafindan 1990 yilinda Tiirkge gecerlik giivenirlik ¢aligmasi yapilmistir (58). ADO;
problem ¢dzme, iletisim, roller, duygusal tepki verebilme, gereken ilgiyi gdsterme,
davranig kontrolii ve genel islevler olmak tizere 7 alt 6lgekten olusan toplam 60
maddelik bir 6zbildirim 6lcegidir. Puanlama her aile bireyi icin yedi alt Olcekte
yapilir. Aile puanlar ise bir ailedeki 12 yasin iizerinde bulunan ve 6l¢egi cevaplayan
aile liyelerinin her alt 6l¢ekten aldiklar1 puanlarin ortalamasi alinarak bulunur. Bu alt
Olceklerden alinan 2’nin iizerindeki puanlar, bu alanlarda sorun bulundugunu
diistindiirmektedir.

Alt Olgeklerden problem ¢dzme, ailenin etkili bir sekilde islevlerini yerine
getirebilecegi diizeyde maddi ve manevi sorunlarini ¢dzebilme becerisi olarak
aciklanmaktadir. lletisim, aile {iyeleri arasindaki bilgi alisverisi big¢iminde
tanimlanmaktadir. Bu alt 6lgekte ailenin etkili bir iletisim i¢inde olup olmadigi, s6zli
iletisimin igeriginin agik olup olmadigi, kisilerin sdylemek istediklerini dogrudan
dogruya ifade edip edemedikleri {izerinde durulmaktadir. Roller; ailenin maddi ve
manevi ihtiyaglarim karsilayan davranis kaliplaridir. Ailenin kaynaklarin kullanimi,
bakip biiyiitme, destekleme ve kisisel bakim saglama, aile sistemini idare etme gibi
konularda davranig kalib1 gelistirip gelistiremedigi bu alt dl¢ekle degerlendirilir. Bu
alt 6lcek gorevlerin belirgin ve esit olarak aile {liyelerine dagilimi ve gorevlerin aile
tyeleri tarafindan sorumlu bir sekilde yerine getirilip getirilmemesini de
icermektedir. Duygusal tepki verebilme; aile {iyelerinin her tiirlii uyarana karst en
uygun tepkiyi gostermesi anlamina gelmektedir. Burada sevgi, mutluluk, nese gibi
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olumlu duygularin yaninda; kizginlik, iizlinti, korku gibi olumsuz duygular da
kastedilmektedir. Bu islevlerini yerine getirebilen bir ailede aile iiyeleri her tiirli
duygularini rahat bir sekilde sozle veya hareketlerle ifade edebilirler. Gereken ilgiyi
gosterebilme; aile iiyelerinin birbirine gosterdigi ilgi, bakim ve sevgiyi icerir. En
saglikli aileler birbirleriyle orta derecede ilgilenirler. Az veya ¢ok ilgilenen aileler, bu
konudaki iglevini saglikli olarak yerine getiremiyorlar demektir. Cok ilgilenme, aile
tiyelerinin birbirlerine fazla bagimli oldugunun, az ilgilenme ise birbirlerine az sevgi
ve ilgi gosterdiklerinin belirleyicisidir. Davranis kontrolii; ailenin, iiyelerinin
davraniglarina standart koyma ve disiplin saglama bi¢imidir. Bu alt 6lgekte psikolojik
ve sosyal tehlike karsisindaki davraniglar degerlendirilir. Ayrica, kontroliin esnek,
kat1, serbest ve diizensiz olusu da bu alt 6lgekte ele alinmaktadir. Genel fonksiyonlar;
diger alt1 at Olcekte ifade edilen konular1 kapsayacak sekilde bilgi toplamayi
amaclamaktadir (57).

Bu calismada 6l¢egi cocuk ve g¢ocukla birlikte gelen ebeveyn doldurmus,

ikisinin puaninin aileyi yansittig1 varsayilmistir.

3.3. Istatistiksel Coziimleme

Gruplarin karsilastirilmasinda parametrik testlerde varyans analizi (ANOVA) ve
gerekli durumlarda ikili karsilagtirmalar i¢in post hoc scheffe c¢oziimlemesi
yapilmistir. Gereken kosullarda X?> uygulanmistir. Degiskenler arasi baglantilar
Pearson momentler ¢arpimi korelasyon katsayisi ile saptanmistir. Biitiin istatistiksel

¢oziimlemelerde SPSS for Windows 10.00 kullanilmstir.
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4. BULGULAR

4.1. Sosyodemografik Veriler

Iki grup arasinda yas, cinsiyet, egitim diizeyi, anne ve baba yaslar1 arasinda
anlamli bir farklilik saptanmadi. Kontrol grubundaki anne ve babalarin egitim diizeyi,
talasemi grubuna gore anlamli olarak yiiksek bulundu (p<0.005). Yine kontrol
grubundaki ¢ocuklarin okul basarisi talasemi grubundakilere gore anlamli olarak daha
yiiksekti (p=0.002).

Talasemili cocuklarda ortalama tan1 yasi 21.5 ay olarak saptandi. Dort
ergende hipogonadizm, gelisme geriligi, hepatit gibi talasemi komplikasyonlarindan
biri mevcuttu. Dort ergende ailede diger bir talasemili kardes, ti¢ ergende de dismorfi
oldugu tespit edildi. Tanm1 yas1 ile komplikasyon ya da dismorfi varlig1 arasinda
anlamli bir iligki saptanmadi. Babanin egitim diizeyi ile ailede talasemili ikinci bir
cocuk bulunmasi arasinda ise anlamli bir negatif iliski oldugu goriildii (p=0.026)

(Cizelge 4.1).

4.2. Okul Cag1 Cocuklar1 icin Duygulanim Bozukluklar: ve Sizofreni
Goriisme Cizelgesi - Simdi ve Yasam Boyu Versiyonu (CDSG-SY) Sonuclari:

Hasta grubunu olusturan 24 ergenden 20’sinin (%83,33) mevcut ya da
gecirilmis en az bir psikiyatrik bozukluk tanisi aldigi saptandi. 12 ergenin tek bir
tanis1 varken 7 ergenin 2, birinin de 3 psikiyatrik bozukluk tanis1 aldig1 belirlendi.
Konulan tanilar arasinda depresyon, ayrilik anksiyetesi bozuklugu, sosyal fobi,
yaygin anksiyete bozuklugu, obsesif-kompulsif bozukluk ve travma sonrasi stres
bozuklugu ile anksiyete bozukluklarinin 6n planda oldugu goriildi. Diger tanilar
eniirezis nokturna, gegici vokal ya da motor tik bozuklugu, 6zgiil fobi ve madde

kotiiye kullanimi oldu. Esik alt1 tanilar degerlendirmeye alinmadi.
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Kontrol grubunda 20 kisiden psikiyatrik bozukluk tanisi alanlarin sayisi 10
(%50) olarak saptandi. Iki ergen ayni anda 2 tam aldilar. Saptanan tanilar eniirezis
nokturna, gecici vokal ya da motor tikler, sosyal fobi, travma sonrasi stres bozuklugu,
Ozgiil fobi ve davranim bozuklugu oldu. Benzer sekilde esik alti tanilar
degerlendirmeye alinmadi.
Istatistiksel analiz sonucunda talasemi grubunda psikiyatrik bozukluklarin yasam
boyu prevalansinin kontrol grubuna gore anlamli olarak daha yiiksek oldugu gorildii

(p=0.036) (Cizelge 4.2, 4.3).

Cizelge 4.1. Olgularin demografik verileri

Kontrol Talasemi
n=20 n=24
Cocuk yas (ay) 163,55+ 19,05 163,64 +£25,33
Cocuk cinsiyet 12/8 11/13
(kiz/erkek)
Cocuk egitim (y1l) 7,55+ 1,57 6,71+1,48
Anne yas (y1l) 39,55 +5,37 39,04+ 6,11
Anne egitim (y1l) 9,15+3,71 5+2,44
Baba yas (y1l) 43,16 + 5,66 42,17 £ 6,88
Baba egitim (y1l) 10,26 + 3,88 6,83 + 3,06
lyi orta kot iyi orta kotii
Okul basarisi* 18 2 0 8 9 4
Psikiyatrik tam 10 20
Tani yasi1 (ay) 21,48 £13,68
Komplikasyon 4/24
Talasemili kardes 4/24

32




Dismorfi 3/24

*: Talasemi n=21, kontrol n=20 (p=0,002)

Cizelge 4.2. Psikiyatrik tamilarin dagilin

Talasemi Kontrol
n=24 n=20
Depresyon 1 _
Yaygin anksiyete 2 _
bozuklugu
Ayrilik anksiyetesi 6 y
bozuklugu
Travma sonrasi stres 1 1
bozuklugu
Obsesif-kompulsif 1 _
bozukluk
Sosyal fobi 4 4
Ozgiil fobi 3 1
Davranim bozuklugu _ 1
Madde kétiiye kullannm | 1 _
Gegici motor ya da vokal | 2 2
tikler
Eniirezis nokturna 7 3
Tan1 yok 4 10
Toplam* 32 22

* : Baz1 ergenlerin birden fazla tanist oldugu i¢in tanilarin toplami hasta sayisindan
fazladir.

Cizelge 4.3. Estani alan ergenlerin dagilim

Psikiyatrik tam 0 1 2 3 veiistii | toplam
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Hasta 4 12 7 1 24
n=24

Kontrol 10 8 2 20
n=20

4.3. Giicler ve Giicliikler Anketi (GGA) Sonugclari

4.3.1. Gii¢ler ve Giigliikler Anketi (GGA) Ergen Formu Sonuclari

Kontrol grubunun tiim alt 6l¢ek puanlar1 ve ve toplam giicliik skoru normal
siirlar icindeyken, hasta grubunda yasit iligkileri alt 6lgek puani "sinirda" g¢ikti.
Diger alt 6l¢ek puanlar1 ve toplam giicliik skoru ise normal sinirlardaydi.

Puanlar talasemi grubunda "sinirda" ¢ikan yasit iligkileri alt skalasi disinda
her iki grupta da normal smirlar i¢inde olmasimna ragmen, talasemi grubunda
emosyonel giicliikkler ve yasit iligkileri alt 6l¢cek puanlari ve toplam giicliik skoru

kontrol grubuna gore anlamli olarak daha yiiksekti (Cizelge4.4).

Cizelge 4.4. Olgularin GGA alt 6lcek puanlarinin karsilastirilmasi

Talasemi Kontrol p

N=19 N=20
Emosyonel sorunlar 2,94 £2,09 1,30 £ 1,55 0,008
Davranms sorunlari 1,52+ 1,21 0,95 +0,94 0,106
Hiperaktivite-dikkatsizlik 3,42+ 1,77 2,95+1,95 0,437
Yasit iliskileri 3,73+1,85 1,95+ 1,09 0,001
Sosyal davranis 8,31 £1,70 8,80+ 1,05 0,297
Toplam giicliik skoru 11,63+ 4,52 7,15+ 3,57 0,001

GGA : Giigler ve giicliikler anketi
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4.3.2. Giicler ve Giigliikler Anketi (GGA) Ebeveyn Formu Sonuclar

Kontrol grubunun tiim alt 6lgek puanlart ve ve toplam giicliik puani normal
siirlar i¢indeyken, talasemi grubunda yasut iliskileri alt lgcek puani ve toplam giicliik
skoru "smirda" cikti. Emosyonel giicliikler alt 6lgek puani ise "anormal" olarak
bulundu. Diger alt 6l¢ek puanlart normal sinirlardaydi.

Emosyonel giicliikler, davranis problemleri, yasit iliskileri alt 6lgek puanlari
ve toplam gilicliikk skoru talasemi grubunda kontrol grubuna gore anlamli olarak daha

yiiksekti (Cizelge 4.5).

Cizelge 4.5. Olgularin ebeveynlerinin GGA alt 6l¢cek puanlarinin

karsilastirilmasi

Talasemi Kontrol p

N=19 N=20
Emosyonel sorunlar 421 +2,65 2,00+ 1,74 0,005
Davrams sorunlari 2,84 +£2,43 1,10 £ 1,02 0,008
Hiperaktivite-dikkatsizlik 4,31 +249 3,00 +2,20 0,089
Yasit iliskileri 3,73+£2,13 1,90 £ 1,44 0,003
Sosyal davranis 7,05+2,61 8,35+ 1,46 0,068
Toplam giicliik skoru 14,84 + 7,73 7,80 £ 3,81 0,001

GGA : Giigler ve giicliikler anketi

4.4. Ruhsal Belirti Tarama Listesi (RBTL) Sonuclari
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Her iki grupta da ruhsal belirti tarama listesi alt olgek puanlar1 ve genel
semptom indeksi puan1 normal sinirlardaydi. Istatistiksel degerlendirme sonucunda
talasemi grubunda obsesif-kompulsif bozukluk alt test puaninin normal sinirlar i¢inde
olmasina ragmen kontrol grubuna gore anlamli olarak daha yiiksek oldugu saptandi .

Ailede talasemili ikinci bir c¢ocugun olmasinin psikiyatrik belirti tarama
listesinin anksiyete alt Olgegi ile anlamli bir iligkisi oldugu belirlendi. Cocukta
komplikasyon bulunmasi ile ebeveynde psikiyatrik belirti varligi arasinda herhangi
bir anlamli iliski gézlenmezken, ¢cocukta dismorfi varliginda psikiyatrik belirti tarama
listesinin  tiim alt dlgek puanlari ve genel semptom indeksi puani anlamli olarak

yiiksek bulundu (Cizelge 4.6).

Cizelge 4.6. Olgularin ebeveynlerinin RBTL puanlarimin karsilastirilmasi

Talasemi Kontrol p

N=22 N=19
somatizasyon 0,94 £ 0,75 0,71 +£ 0,54 0,282
anksiyete 0,75 £ 0,66 0,46 + 0,37 0,099
Obsesyon 0,11+0,75 0,64 + 0,44 0,019
Depresyon 0,85+0,72 0,73 +£ 0,49 0,554
Kisilerarasi1 duyarhhk 0,94 +£0,72 0,68 +£0,61 0,213
Genel semptom indeksi 0,84 + 0,57 0,56 £ 0,37 0,125

RBTL : Ruhsal belirti tarama listesi

4.5. Aile Degerlendirme Olcegi Sonuclar

Ergenlerin doldurduklart formlar degerlendirildiginde kontrol grubunda tiim alt
Ol¢ek puanlar1 ve genel fonksiyonlar puaninin normal smirlarda oldugu goriildi.
Talasemi grubunda ise problem ¢bzme, iletisim ve duygusal tepki verme alt 6lgek
puanlart normalin iistiindeydi ve bu alanlarda sorun olduguna isaret ediyordu. Roller,

36



gereken ilgiyi gosterme, davranis kontrolii ve genel fonksiyonlar puanlari ise normal
smirlardaydi. Istatistiksel degerlendirme sonucunda talasemi grubunda problem
¢ozme, iletisim, roller, duygusal tepki verme alt Olgekleri ve genel fonksiyonlar
puanlariin kontrol grubuna gore anlamli olarak yiiksek oldugu saptandi.

Ebeveyn formlarina bakildiginda kontrol grubunda normalden yiiksek ¢ikan
gereken ilgiyi gosterme alt dlcek puani disinda tim puanlar normal sinirlardaydi.
Talasemi grubunda ise problem ¢6zme, iletisim ve genel fonksiyonlar puanlari
disinda tiim puanlar (roller, duygusal tepki verme, gereken ilgiyi gosterme, davranis
kontrolii) bu alanlarda sorun yasandigini gosterir sekilde normalin {istiinde bulundu.

Istatistiksel analiz sonucunda talasemi grubunda gereken ilgiyi gosterme
disinda tiim alt 6lcek puanlarinin kontrol grubuna gdre anlamli olarak daha yiiksek
oldugu saptandi, ancak aile islevselligi ile ergende ve ebeveynlerde psikopatoloji

siklig1 arasinda anlamli bir iliski bulunamadi (Cizelge 4.7).
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Cizelge 4.7. Olgularin ve ebeveynlerinin ADO alt 6lcek puanlarinin

karsilastirilmasi
Talasemi Kontrol p
N=24 N=20
Ergen 2,11 £0,64 1,50 £ 0,37 0,000
Problem ¢ozme
Ebeveyn 1,92 + 0,57 1,55 +0,38 0,020
Ergen 2,14+ 0,49 1,67 £0,51 0,004
Tletisim
Ebeveyn 1,99 + 0,57 1,47 +£0,38 0,001
Ergen 1,95+ 0,45 1,52+ 0,38 0,002
Roller
Ebeveyn 2,23 +0,56 1,71 +0,43 0,002
Ergen 2,05 £ 0,66 1,47 £0,36 0,001
Duygusal tepkKi
verebilme Ebeveyn 2,04+ 0,67 1,43 +£ 0,40 0,001
Ergen 1,96 £ 0,51 1,84 £ 0,32 0,369
Gereken ilgiyi
gosterme Ebeveyn 2,25+0,48 2,00 + 0,44 0,083
Ergen 1,91 +0,47 1,72 + 0,33 0,155
Davranis kontrolii
Ebeveyn 2,14+0,50 1,80 £ 0,56 0,039
Ergen 1,94 + 0,52 1,36 £ 0,35 0,001
Genel fonksiyonlar
Ebeveyn 1,85+0,53 1,41+ 0,35 0,002

ADO : Aile degerlendirme 6lgegi
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5. TARTISMA

Talasemi, kronik ve yasamin erken donemlerinde ortaya ¢ikan bir hastalik
oldugundan gelisim basamaklarin1 bastan itibaren etkilemekte ve sonug¢ olarak bu
cocuklarda bazi davranis ve uyum bozukluklari ile kendini gdsteren sorunlar ortaya
¢ikabilmektedir.

1970’lerde talaseminin etkin tedavi ve kontroliiniin miimkiin olmamasi,
hastaliga bagli komplikasyon ve deformitelerin ¢ok daha fazla olmasi nedeniyle
psikososyal giigliikler daha sik ve yogun olarak yasanmaktaydi. Tedavinin
etkinliginin ve ulagilabilirliginin artmasi ile son zamanlarda bu hasta grubu normale
yakin bir hayat slirebilme imkanina kavusmustur. Bizim ¢aligmamizda da, ¢alismaya
dahil edilen tiim ergenlerin rutin doktor vizitleri ve ilag tedavisi disinda normale
oldukga yakin bir hayat siirdiikleri, biiyiikk kisminda dismorfi, kemik deformitesi gibi
disaridan goriilebilen hastalik bulgusu olmadigi, lise mezunu olan yasg¢a biiyiik ikisi
disinda okula devam ettikleri ve yasitlariyla benzer aktivitelere katilabildikleri
gOriilmistir .

Yine de talasemili ¢ocuklarda saglikli kontroller ve diger kronik hastaliklara
gore artmis oranda psikiyatrik bozukluk riski vardir. Tsiantis’e gore okul dncesi ve
latens donemde en sik saptanan sorunlar anksiyete, psikosomatik yakinmalar ve
aileye bagimlilik; ergenlikte ise sosyal izolasyon, yasit iliskilerinde sorun, depresyon
ve tedaviye uyum sorunlaridir (36). Angastiniotis ise hastaliga bagli ortaya ¢ikan boy
kisaligi, kemik deformiteleri ve cinsel islev sorunlarinin benlik algisini olumsuz
etkiledigini ve bu durumun 6zellikle ergenlik ¢agindaki hastalar icin ciddi bir sorun
haline gelebilecegini ve psikiyatrik bozukluklara zemin hazirlayabilecegini
bildirmektedir (37). Gergekten de yapilan calismalarda bu c¢ocuklarin saglikl
kardeslerine gore iki kat (7) ve normal popiilasyona gore ii¢ kat (5) fazla psikiyatrik
tan1 aldiklar1 ve en sik goriilen sorunlarin anksiyete, depresyon, diisiik benlik saygisi,
okulla ilgili sorunlar, psikosomatik bozukluklar ve daha az oranda da davranis

bozukluklar1 oldugu bildirilmektedir (5, 7, 8, 38).
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Bizim c¢alismamizda da yasam boyu psikopatoloji sikligi %83.33 olarak
belirlendi. Bu bulgu, talasemili ¢ocuklarda psikopatoloji oraninin saglikli yasitlarina
gore yiiksek oldugunu bildiren diger ¢alismalarla uyumludur (5, 7, 8, 29, 36, 37, 38,
39). Saptanan psikopatolojiler arasinda %353.57 ile anksiyete bozukluklar1 6n
plandaydi. Ayrilma anksiyetesi bozuklugu da literatiirle uyumlu olarak ve ayrilma-
bagimsizlagsma sorunlarina isaret edecek sekilde yiiksek oranda (%25) bulundu (7).
Disa vurum bozukluklari ise yine literatiirle uyumlu sekilde daha az oranda saptandi
(5, 7, 8, 38). Kontrol grubundaki tanilar ise %50’de kald1 ve daha ¢ok eniirezis, gegici
tik bozuklugu, 6zgiil fobiler gibi psikiyatrik yardimi daha az gerektiren minor
psikiyatrik bozukluklarda.

Sosyal, duygusal ve davranissal islevselligi dlcen bir dlgcek olan Giigler ve
glicliikler anketinde de benzer sonuglar saptandi. Hem ebeveyn, hem de ergen
formlarinda talasemi grubunun saglikli yasitlarina gore yasit iliskilerinde ve
emosyonel alanda daha fazla giigliikk bildirmeleri ve toplam gii¢liik skorunun daha
yiiksek olmas1 bu bulgular1 desteklemektedir.

Onceki calismalarda B-talasemide fasial anomali ve/veya kemik deformitesi
varliginda psikopatoloji riskinin arttigi ve kendilik algisinin olumsuz etkilendigi
bildirilse de (37, 38), bu ¢alismada ¢ocukta psikopatoloji sikligi ile dismorfi arasinda
anlamli bir iligki saptanamadi. Bu durum denek sayisinin azlig ile iliskili olabilir.

Sikligi degisik caligmalarda farkli olarak ifade edilmekle birlikte, kronik
hastalig1 olan ¢ocuklarin yaklagik %30-40’1nda okulla ilgili sorunlar bildirilmektedir
(2). Ulkemizde yapilan ¢alismalarda talasemili ¢ocuklarda kayg: diizeyinin yiiksek
oldugu, bu nedenle ve sik doktor vizitleri ve aylik kan transfiizyonlari nedeniyle
egitim hayatlarinin olumsuz etkilendigi bildirilmistir (29, 39). Bu caligmada benzer
sekilde talasemili gocuklarin okul bagarisi kontrol grubuna gore anlamli olarak diisiik
bulunmustur (p=0.002). Talasemide kronik anemiye bagli olusan mikroinfarktlarin da
norokognitif bozulma ve okul basarisinda diismeye yol agabilecegi bildirilmektedir
(40), ancak heniiz bu konuda yapilmis yeterli calisma yoktur.

Biitlin bu verilere ragmen, talasemili ¢cocuklarin psikososyal gelisim ve uyum

diizeylerinin yasitlarindan farkli olmadigi sonucuna ulasan calismalar da vardir.

40



Omegin Italya’daki merkezlerde yapilan incelemelerde talasemili gocuklarin
psikososyal gelisimlerinin normal, sosyal uyumlarinin ise yasitlarina gore daha iyi
oldugu bulunmustur. Bu durumun, c¢ocugun mizaci, hastalikla basa ¢ikma
mekanizmalar1 ve ailenin tutumunun yaninda hastaligin olduk¢a yaygin oldugu
Italya’da uzun yillardir yiiriitiilen psikososyal destek programlarmnin etkinligine de
isaret ettigi bildirilmektedir (37, 43). Bu agidan bakildiginda, halen psikopatoloji
oraninin belirgin olarak yiiksek olmasi, iilkemizde talasemili ¢ocuklara ve ailelerine
saglanan psikososyal destegin heniiz yeterli diizeyde olmadigin1 géstermektedir.
Tedaviye, Ozellikle de demir selasyon tedavisine uyum sorunlari talasemili
hastalarda sik goriilmekte ve hastaliga bagli komplikasyonlarin ortaya ¢ikmasina,
yasam kalitesinin azalmasina, mortalite ve morbiditede artisa yol acabilmektedir (2).
Yapilan caligmalarda tedaviye iligkin oOzelliklerin hastalar {izerinde hastaligin
kendisinden daha fazla sikinti yarattifi (41) ve hastalarin yarisina yakin bir
boliimiinde tedaviye uyum sorunlarinin yasandigi bildirilmistir (39). Talasemide
demir selasyon tedavisi organ yetmezliklerini dnleyerek yasam siiresini uzatan ve
yasam kalitesini arttiran 6nemli bir tedavidir. Ancak neredeyse her giin uygulanmasi
gerektigi, agrili oldugu, uzun siirdiigli ve c¢ocugun aktivitelerini kisitladigl ig¢in
kolaylikla terk edilebilmekte ve ebeveyn-cocuk arasi ¢atismalara, ¢ocugun sosyal
hayatinda sorunlara ve psikolojik agidan orselenmelere yol agabilmektedir. Demir
selasyon tedavisinin daha kolay uygulanmasmi saglamak icin gelistirilen agizdan
deferiprone tedavisi ile bildirilen tedavi uyumu daha iyidir (42). Bizim ¢alismamiza
katilan ergenlerin tamami deferiprone tedavisi aliyordu ve higbir ergende tedaviye
uyum sorunu bildirilmedi. Caligmaya katilan ergenlerin 4’iinde talasemiye bagh
komplikasyon (%16,66), 3’tinde dismorfi (%12,5) saptandi. Bu oranlarin nispeten
diisiik olmas1 da bu ¢ocuklarin tedaviye uyumlarinin iyi olduguna isaret etmekteydi.
Ancak ¢alismaya sadece katilima goniillii olan ergenler dahil edildiginden ve tedaviye
uyumlu ergenlerin boyle bir ¢alismaya katilmay1 kabul etmede daha istekli olacaklari
varsayilabileceginden, goniilliiliik tedaviye uyumu degerlendirmede bir bias faktor
sayilabilir. Ayrica calismaya sadece iki hastanenin talasemi merkezlerinden
ulasilanlar dahil edildiginden, tedavisi igin yardim aramayan ergenler gézden kagmis
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olabilir. Bildirilen yiiksek tedavi uyumu degerlendirilirken, oral deferiprone kullanim1
yaninda bu faktdrlerin de géz oniinde tutulmast uygun olacaktir.

Talasemi, tiim kronik hastaliklar gibi aile dinamiklerini etkilemektedir.
Ancak otozomal resesif kalitilan bir hastalik olmasi, yani kalitiminda her iki
ebeveynin de roliiniin bulunmasi ve gebelik doneminde tani sansi, ebeveynlerde
hastaligin kendileriyle iligkili olarak ortaya ¢iktig1 ve hastalikta kendi ihmallerinin
oldugu yoniinde sugluluk duygulari ortaya ¢ikarabilmekte ve buna bagli olarak da aile
dinamikleri daha farkli bir boyutta etkilenebilmektedir (38). Ailelerde sosyal
damgalanma, kendilerini diger ailelerden farkli hissetme; 6lim korkusu gibi kimi
duygularin, hatta hastaligin kendisinin toptan inkar1 gibi farkl tepki ve duygulanimlar
goriilebilir. Bu durum ebeveynlerin tutumlarina asir1 koruyuculuk ve sorunlar1 inkar
seklinde yansiyip cocugun normal gelisimini bozabilir, aile i¢i gerilimi arttirabilir.
(38). Hastaligin tanisina ebeveynlerin tepkisi; ¢ocuk-aile iliskilerini, ebeveynlik
rollerini ve hastalikla bas etmeyi etkiler. Cocuk siklikla bu tepkiyi igsellestirir ve
aileye asir1 bagimlilik, diistik kendilik algis1 gibi yollarla disa vurur (46).

Hastalarin ebeveynleri psikopatoloji agisindan incelendiginde en sik saptanan
tanilar depresyon, anksiyete ve psikosomatik bozukluklardir (29, 31, 38). Bush
annelerde %70 depresyon, %33 somatik yakinmalar oldugunu saptamistir (31).
Canatan B-talasemili ¢ocuklarin anne-babalarinda %82 oraninda anksiyete ve %26
sosyal izolasyon bildirmektedir (29). Ratip ve Modell de %88 anksiyete ve %19
sosyal izolasyonla benzer oranlar bulmuslardir (33). Cocukta fasiyal anomali olmasi
annede psikopatoloji riskini arttirmaktadir (36).

Bizim calismamizda talasemili ergenlerin ebeveynlerinin psikiyatrik belirtileri
Ruhsal belirti tarama listesi (RBTL) ile degerlendirildi ve hem hasta hem de kontrol
grubundaki ebeveynlerin tiim puanlarinin normal sinirlarda oldugu goriildii. Sadece
obsesif-kompulsif bozukluk alt testi puanlar: talasemi grubunda kontrol grubundaki
ebeveynlerin puanlarina gore anlamli olarak daha yiiksekti ki bunun da aylik kan
transflizyonlar1 ve diizenli demir selasyon tedavisi gerektiren talasemili bir ¢ocukla
ilgilenmenin getirdigi kaygi ve diizen ihtiyact ile ilgili oldugu diisiiniilebilir.
Ebeveynlerde psikopatoloji oraninin yiiksek ¢ikmamasi talaseminin erken ¢ocuklukta
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baslayan bir hastalik olmas1 nedeniyle hastaliga uyum saglanmasi ve uygun basetme
mekanizmalarimin kullanim ile ilgili olabilecegi gibi, aile islevselliginde bildirilen
sorunlar ve talasemili ¢ocuklardaki yiiksek psikopatoloji oran1 goz oniine alindiginda
Olclim yontemimizle de ilgili olabilir.

Dikkat ¢ekici ve daha 6nce incelenmemis bir nokta da ailede talasemili ikinci
bir ¢ocuk olmasmin ebeveynlerde anksiyete diizeyini anlamli olarak arttirmasidir.
Giliniimiizde talaseminin prenatal tanis1 miimkiindiir. Ancak ailelerin ¢ogunun
sosyoekonomik diizeyinin ve egitim seviyesinin diisiik olmasi, ilk talasemili cocugun
tanisinin ikinci ¢ocugun dogumundan 6nce konamamasi (Bu ¢alismada ortalama tani
yast 21.5 ay olarak saptandi), akraba evlilikleri ve medikal abortusla ilgili dini ve
kiiltiirel kaygilar nedeniyle aileler ikinci bir talasemili ¢ocuga sahip olabilmektedirler.
Bu da ailenin ekonomik ve duygusal yiikiiniin, dolayisiyla da kaygisinin artmasina
neden olmaktadir.

Cocukta komplikasyon bulunmasi ile ebeveynde psikiyatrik belirti varlig
arasinda herhangi bir anlamli iligki gézlenmedi. Bunun nedeni komplikasyonlarin
varliginin hastaligin dogal seyri gibi algilanmasi1 ve dolayisiyla ek  kaygi
yaratmamasi olabilir. Ayrica burada 6nceki ¢alismalarda da sozii gegen ve genellikle
gelismekte olan iilkelere ait bir sorun olan "Hastalik hakkinda konfiizyon"dan s6z
edilebilir. Bu alanda eski tarihli ¢alismalarda %48 gibi daha yiiksek oranlar s6z
konusu iken (45), daha yeni calismalarda bu oran {iilkemizde %14 (29) olarak
bildirilmistir. Talasemi merkezlerdeki yogunluk, hasta ve is ylikiiniin fazla olmasi,
hekimlerin  hastanin ve ailenin  bilgilendirilmesine  ayiracaklari  zamani
kisitlamaktadir. Ancak kronik hastaliklarda hasta ve aileyi bilgilendirmenin tedaviye
uyumu arttirdigr gosterildiginden (3), tan1 konmasindan itibaren ailenin ve yasi
ilerledik¢e  ¢ocugun yeterli ve siirekli bir sekilde hastalik hakkinda
bilgilendirilmesine 6nem verilmelidir.

Cocukta komplikasyon bulunmasi ile ebeveynde psikiyatrik belirti varlig
arasinda herhangi bir anlamh iliski gozlenmezken, ¢ocukta dismorfi varliginda
psikiyatrik belirti tarama listesinin tiim alt dlgek puanlart ve genel semptom indeksi

puani anlamli olarak yiiksek bulundu (p<0.005). Bu bulgu, cocukta fasiyal anomali
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olmasmin annede psikopatoloji riskini arttirdigin1 bildiren diger c¢alismalarla
uyumludur (36) ve oOzellikle ergenlikte, hastaligin mortalite ve morbiditesi disinda
gozle goriiliir ve disaridan farkedilir olmasiin da aileler igin biiylik 6nem tasidigini
vurgulamaktadir.

Talasemili ¢ocugu olan ailelerde aile islevselligi ¢cok fazla arastirilmamis bir
konudur (36). Mevcut ¢alismalarda da ¢eliskili sonuglara ulasilmistir. Canatan ve
Ratip ailede %5-20 oraninda ciddi uyum problemleri bildirirken (29, 33), aile
islevselliginin bakildig1 bir diger calismada islevsellik acisindan saglikli kontrol
grubuna gore anlamli bir fark gosterilememistir (48). Talasemili ¢ocugu olan aileler
icin genel goriis, bosanma oranlarinin diigiik ve aile i¢i bagliligin yiiksek, ancak esler
arasi ¢atismalarin fazla oldugu yoniindedir (29, 36).

Bu caligmada aile islevselligini degerlendirmek icin bir biitiin olarak aile
sisteminin c¢esitli boyutlar1 hakkinda dogrudan aile iiyelerinden bilgi almay:
amaclayan Aile Degerlendirme Olgcegi (ADO) kullanildi ve talasemi grubundaki
ailelerde kontrol grubuna gore aile islevselliginin bozuk oldugu goriildii. Talasemili
ergenler daha ¢ok problem ¢6zme, iletisim ve duygusal tepki verme alt 6lgeklerinde
sorun bildirirken, ebeveynlerinin sorun bildirdigi alanlar roller, duygusal tepki verme,
gereken ilgiyi gosterme ve davranis kontrolii oldu. Ancak gereken ilgiyi gésterme alt
testinde kontrol grubuna gore anlamli bir fark saptanamadi.

lletisim aile iiyeleri arasindaki bilgi alisverisi biciminde tanimlanmaktadir. Bu
alt 6lcekte ailenin etkili bir iletisim icinde olup olmadigi, sozlii iletisimin igeriginin
acik olup olmadigi, kisilerin sdylemek istediklerini dogrudan dogruya ifade edip
edemedikleri iizerinde durulur. Duygusal tepki verebilme ise aile iiyelerinin her tiirlii
uyarana karst en uygun tepkiyi gdstermesi anlamina gelir. Burada sevgi, mutluluk,
nese gibi olumlu duygularin yaninda kizginlik, iizlintli, korku gibi olumsuz duygular
da kastedilir (58). Kronik hastalikli ¢ocuklarin ailelerinde sosyal damgalanma,
kendilerini diger ailelerden farkli hissetme; 6liim korkusu gibi kimi duygularin, hatta
hastaligin kendisinin toptan inkari gibi farkli tepki ve duygulanimlar goriilebilir. EK
olarak talaseminin otozomal resesif kalitilan bir hastalik olmasi, yani kalitiminda her

iki ebeveynin de roliiniin bulunmasi1 ve gebelik doneminde tan1 sansi, ebeveynlerde
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hastaligin kendileriyle iligkili olarak ortaya c¢iktig1 ve hastalikta kendi ihmallerinin
oldugu yoniinde sucluluk duygulari ortaya ¢ikarabilir (38). Tiim bu nedenlerle aile i¢i
iletisimde kopukluklar, duygular1 ifade etmekten kaginma, bir sorun yokmus gibi
davranma ortaya ¢ikabilir.

Problem ¢6zme ailenin etkili bir sekilde islevlerini yerine getirebilecegi
diizeyde maddi ve manevi sorunlarini ¢6zebilme becerisidir (57). Kronik hastaliklar,
Ozellikle diizenli kan transfiizyonu ve silirekli demir selasyon tedavisi gerektiren
talasemi gibi tedavisi pahali ve zahmetli hastaliklar ailelere duygusal yiikiin yaninda
maddi anlamda ve siirekli-diizenli kan temini gibi zorluklar pratik anlamda ek yiik
getirmektedir. Ayrica talasemi giinlimiizde genetik danigsma ile 6nlenebilir bir hastalik
oldugundan daha ¢ok diisiik sosyoekonomik diizeye sahip ailelerde goriilmekte, hatta
ayni aile birden fazla talasemili ¢ocuga sahip olabilmektedir. Nitekim bizim
calismamizda da sosyoekonomik durumun belirleyicilerinden biri olan egitim diizeyi
talasemili anne ve babalarda kontrol grubuna gore anlamli olarak diisiik bulunmustur
(sirastyla p=0,000 ve 0,002). Babanin egitim diizeyinin diisiik olmas1 ailede ikinci bir
talasemili ¢ocuk olmasi igin de belirleyicidir (p=0,026). Son zamanlarda siirekli tibbi
bakim gerektiren kronik hastaliklara sahip ¢ocuklar devlet tarafindan saglik sigortasi
kapsamina alinsa da, ozellikle il disinda yasayan hasta aileleri i¢in ulagim ve
konaklama masraflari, stirekli kan bulma ile ilgili sikintilar sorun olmaya devam
etmektedir.

Roller ailenin maddi ve manevi ihtiyaglarini karsilayan davranig kaliplaridir.
Ailenin kaynaklarin kullanimi, bakip biiyiitme, destekleme ve kisisel bakim saglama,
aile sistemini idare etme gibi konularda davranis kalib1 gelistirip gelistiremedigi bu
alt dlgekle degerlendirilir. Bu alt 6lgek gorevlerin belirgin ve esit olarak aile iiyelerine
dagilimi ve gorevlerin aile iiyeleri tarafindan sorumlu bir sekilde yerine getirilip
getirilmemesini de icermektedir (58). Cocukluk ¢agi kronik hastaliklarinda annelerle
babalar1 kiyaslayan az sayidaki ¢alismada babanin daha ¢ok ailenin maddi
sorumluluklarini {istlendigi, ev disinda daha ¢ok vakit gegirip kisisel ugraslarina vakit
ayirabildigi, annelerin ise evde kalip ev isleri ve hasta ¢ocuklar ile ilgilendikleri ve

dolayisiyla daha ¢ok sosyal kisithiliklar yasadiklari bildirilmektedir (25). Yani babalar

45



normale daha yakin bir hayat siirerken annelerin giinliik rutin sorumluluklarinin
iistiine hasta ¢cocugun bakimi ve tedavisinin takibi de eklenmektedir. Bu ¢alismada da
benzer sekilde hasta grubunda 17 anneye karsilik 7 baba ile gorisiilmiistir
(Anne/baba orani yaklasik 7/3). S6zkonusu olan calisan bir anne ise bu yiik daha da
artmakta ve aile i¢i gérev dagiliminda bariz esitsizlikler ortaya ¢ikmaktadir.

Davranis kontrolii, ailenin {iyelerinin davraniglarina standart koyma ve disiplin
saglama bi¢imidir. Ayrica, kontroliin esnek, kati, serbest ve diizensiz olusu da bu alt
Olgekte ele alinmaktadir (58). Kronik hastalik kiigiik yaslardan itibaren normal
gelisimi ve otonomiyi sinirlayabilir. Hastaligin getirdigi kisitlamalar ve ailenin asir1
kontrolii nedeniyle ¢ocuk pasif ve yapigkan hale gelebilir. Ya da ebeveynler
cocuklarmmin davranislarina uygun smirlart koymada yetersiz kalirlarsa diirtii
denetiminin normal gelisimi gerceklesmeyebilir. Diger hassas bir dénem de
ergenliktir. Ergenin bagimsizlik ugrasi i¢inde hastaligin kendisi bir savas alani haline
gelebilir. Bazi hastalar tedavileriyle ilgili agir1 uyumlu, hatta obsesif hale gelebilirken
digerleri isyankar bir tutum sergileyebilir, kendilerini riske atabilirler. Tedaviye uyum
sorunlar1 ortaya cikabilir (3, 20). Ila¢ sagaltimina uyum sorunu ile birlikte dfkeli kars
gelme davranmist da izlenebilir. Bazi olgularda erken baglayan hastalik ilkokul
déneminde uyumla karsilanirken, ergenlige gegisle birlikte stresle basetme becerisi
azalir (15). Tiim bu nedenlerle kronik hastalikli cocuklarda davranis kontrolii ile ilgili
sorunlar ortaya ¢ikabilmektedir. Ancak ergenler genellikle bu durumu sorun olarak
algilamadiklar1 i¢in ¢aligmada aile iglevselliginin bu alaninda ¢ocuklar tarafindan
sorun bildirilmezken ebeveynlerince bildirilmesi de anlamlidir.

Son olarak aile degerlendirme Olgekleri ve ruhsal belirti tarama listesi
doldurulurken her iki ebeveyne ayr1 olarak ulasilamadigindan ve say1 azlig1 nedeniyle
Olgekler cinsiyete gore kiyaslanamadigindan ayr1 ayr1 anne-babalart ve zorlandiklar
alanlar1 karsilastirmanin miimkiin olmadigin1 da belitmemiz gerekir. Bu nedenle bu

konuda yapilacak ileri ¢aligmalara ihtiyag¢ vardir.
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6. SONUC VE ONERILER

Bu ¢aligmada talasemili ergenlerin kontrol grubuna gore daha fazla oranda ve
ciddi psikiyatrik hastalik tanis1 aldiklar1 ve bu ailelerdeki islevselligin kontrol
grubuna gore daha bozuk oldugu saptanmistir. Ebeveynlerde psikopatoloji orani
kontrol grubu ile benzer olmakla birlikte ¢cocukta dismorfi ya da ailede ikinci bir
talasemili ¢ocuk varliginda anlamli olarak artmaktadir. Ayrica talasemili ¢ocuklarin
ebeveynlerinin egitim diizeyinin kontrol grubuna goére anlamli olarak diisiik oldugu
ve babanin egitim diizeyi diistiikce ailenin talasemili ikinci bir ¢ocuk sahibi olma
riskinin arttig1 goriilmiistiir.

Talasemi giliniimiizde kalitsal hastaliklar icinde onlenebilir / eredike edilebilir
hastaliklar kapsamindadir. Beta talasemi majoriin Onlenebilmesi i¢in tasiyicilarin
ortaya c¢ikarilmasi, uygun genetik danismanin verilmesi ve dogum Oncesi taninin
uygulanmas1 gerekmektedir. Bu nedenle bir ¢ocuga beta talasemi tanis1 konuldugu
andan itibaren genetik danisma, DNA analizi ve her iki ebeveynin aile taramalarinin
gerceklestirilmesi, yeni hastalarin ortaya ¢ikmasini Onlemek acisindan c¢ocugun
tedavisi kadar 6nemli bir gerekliliktir.

Talasemide tedavinin getirdigi zorluklar, biiylime-gelisme geriligi, hastaligin
kronik olusu ve dlimciilligi; kalp, karaciger, endokrin organlarda demir birikimi ve
bunun neden oldugu diyabet gibi sekonder hastaliklar hem hasta ¢ocuk hem de
ailesinde psikolojik ve sosyal sorunlar1 arttirmaktadir (6).

Gelismis tilkelerde tibbi tedavinin psikososyal destekle kombine edilmesi
hasta ¢ocuk ve ailesinde sosyal uyum ve hastaligin kabulleniligini arttirmaktaysa da,
gelismekte olan iilkelerde yetersiz tibbi bakim ve medikal-sosyal servisler arasindaki
koordinasyon eksikligi nedeniyle bu destekten yoksun kalma hasta ¢ocuk ve ailesini
psikososyal agidan olumsuz etkilemektedir (9).

Yapilan c¢alismalarda kronik hastalikli cocukta islevselligin en Onemli
belirleyicisinin aile islevselligi oldugu bulunmustur. Aile ile ilgili faktorler hastaligin
cocuk iizerindeki olumsuz etkisini azaltabildigi gibi, ¢cocugun hastaligi ve tedavi

siirecine uyumunu olumsuz da etkileyebilir (4).
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Tiim bu nedenlerle kronik hastalii olan g¢ocuklarda psikososyal sorunlar
acisindan dikkatli olmak, olas1 psikopatolojilerin saptanmasi ve tedavisi yalniz yasam
kalitesini arttirmak acisindan degil, hastanin tedaviye uyumunu saglamak agisindan

da bir gerekliliktir.
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7. OZET

Bu ¢alismada kronik bir hastalik olan talasemi majorlii ergenlerde psikopatoloji
siklig1 ve ailelerinde aile islevselliginin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Bu amagla daha once talasemi major tamisi almis, Akdeniz Universitesi
Hastanesi veya Antalya Devlet Hastanesi Pediatri Poliklinigi ve Talasemi
Merkezlerinde takip ve tedavisi devam eden 12-18 yas arasi 24 talasemili ergen ve
ulasilabilen ebeveyn (anne ya da baba) hasta grubunu; daha dnce herhangi bir nedenle
cocuk psikiyatrisi poliklinigine bagvurusu ve kronik hastalik oykiisii bulunmayan, yas
ve cinsiyet agisindan hasta grubu ile eslestirilmis 12-18 yas arasi 20 ergen ve
ebeveynleri de kontrol grubunu olusturmustur. Ergenlerde psikopatoloji Okul Cagi
Cocuklar i¢in Duygulanim Bozukluklar1 ve Sizofreni Goriisme Cizelgesi - Simdi ve
Yasam Boyu Versiyonu (CDSG-SY) ile degerlendirilmis, ayrica Giigler ve Giigliikler
Anketi(GGA)’ni doldurmalar1 istenmistir. Her iki grubun ebeveynlerine Ruhsal
Belirti Tarama Listesi (RBTL), ayrica tiim ergen ve ebeveynlere Aile Degerlendirme
Olgegi (ADO) verilmistir.

Sonug¢ olarak talasemi grubunda psikopatoloji oraninin yiliksek ve aile
islevselliginin bozuk oldugu goriilmiistiir. Ebeveynlerde RBTL ile belirtilen ruhsal
bozukluk orani kontrol grubu ile benzer olsa da, ¢ocukta dismorfi ya da ailede ikinci
bir talasemili ¢ocuk varliginda anlamli olarak artmaktadir.

Bu bulgular kronik bir hastalik olan talasemide psikososyal destegin dnemine ve
sadece cocugun tibbi durumunu degil, cocukta psikopatoloji varligini ve aile
islevselligini degerlendirmeyi de hedefleyen ¢ok yonlii yaklasimlarin degerine isaret

etmektedir.

Anahtar kelimeler: Talasemi major, ergen, psikopatoloji, aile islevselligi
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8. ABSTRACT

The frequency of psychopathology and family functioning in adolescents

with B-thalassemia

The aim of this study is to investigate the prevalance of pyschopatology in
adolescents with B-thalassemia and the family functioning in their families. For this
aim, 24 adolescents (aged 12-18) with B-thalassemia and one of their parents (mother
or father) as the study group and 20 adolescents (matched for gender and age) without
any physical or mental problems and one of their parents control group were
recruited.

Psychopatology in adolescents was assessed with K-SADS, a semi-structured
schdule for assessing schizophrenia and affective disorders in children and
adolescents. They were also wanted to complete Strenghts and Difficulties
Questionnaire Adolescent Form. Parents’ psychopathology was assessed with SCL-
90. All adolescents and their parents also completed FAD (Family Assessment
device).

It was found that psychopathology in adolescents and bad family functioning were
significantly more common in the thalassemia group. There was no significant
difference in SCL-90 scores between two groups in general but having a dysmorphic
child or a second child with thalassemia elevated all subtest scores significantly.

These results point to the importance of psychosocial support in chronic
conditions, especially in thalassemia and to the value of multi-systemic interventions
which target not only child’s medical condition but also the psychopathology he/she

may have and the functioning of the family.

Key words: Thalassemia major, adolescent, psychopathology, family functioning
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10. EKLER

10.1. Ek 1: Sosyodemografik veriler i¢in kayit formu

KAYIT FORMU

Tarih :

Goriisen hekim :

Katilimeinin adi:

Dosya numarasi :

Dogum tarihi :

Egitim durumu :

Bilgi veren Kisi :

Telefon no:

Anne (yas1, meslegi, egitim durumu ) :
Baba (yas1, meslegi, egitim durumu ) :
Kardesler :

Psikomotor gelisim :

Ozgegmis :

ila¢ kullanim :

Okul durumu :

Akran iliskileri :

Aile iligkileri :

Dismorfi :

Hastalhiga bagh komplikasyon :
Talasemili kardes :

Soygecmis :
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