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GIiRIS VE AMAC

Turkiya'nin glney kesimi va 8zeiliklie Qukurova hamoslobinopatileriy stk
rastiandiy bir bolged’r. By bSlge ayni zamonda Arapga konusom, Atalarinmn
ise Misir ve Suriye'den abg ettigi .dUsUnlﬁen bir etnik grebun  { EN Turklerinin)
yeriesim alapdw, Orak hicre korekiari ve gnemisinin by toplulukta gok yay~
am oldudu, bunun yeniswe dier hemozlobin anomolilerine de tesadUf edildigt
stk sik cesitli yaymlarda belictiimistir 3, 4, 5, 6,7,8,12,13, 14,17, 20, A,
?3, 25,26, 27, 28, 29, 44, 5). i0 senssinde itk defa doktor James Herrlek
torafindan zenctlerde torif olunan orak hiicre anemisi Snceleri zenel tr!@ mah-
sus bir hastalik soyrlmig fakat sonralari degisik Ulkelerden bildiiilen mohtelif va-
kalaria bu hostaligin beyaz irkta da oSrulebilecedi onlasiimictir (7, 15). .'192'19'-
da Coolay ve Lee'den sonra 19321952 wiliari orasinda simyla ltalya, Sicilya,

Yunonistan, ispanya ve Misir'don gesitll vaokalar yaymlanmietir (7),

Turkiye'den itk vale 1944'da Ekrem Serif Eanll, Sermef Ersun tarofindon 2
yasndn Imrcz adali bir kizda Widiriimia'r,  lkinel wiko ise Mifide Kuley ve A=
96h Tena tnrafindan Mersin'de tespit odilmistir.  Ywkarido helirtsidigi nibt itk 3n-
celer! zencilera mal edilen by hostalifo bugtn beyaz wrkta da oAkadar col rast=

lanmaktndr ki mma sebep olaraks skt teori ileri surtimektedir (12).
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I. Roma, fslam ve Osmank imparatoriuu zamaminda Akdeniz kavimlerinin yer
yer zenci kant He karismasi neticesi (12).

2. Lehman-Cuthbush teorisi : Bunlaro gre orak hucre geninin esas kaynag
Guney Hindistan 'daki' Veddoid kabileleridir ki bunlardan Afrika ve diger Akde=

niz memleketlerine yoyilmistir (12),

Aksoy'un Eti Turklerinde tespit ettigi haptoglobin dagiliminin sonuglanna
gbre bu etnik gruptaki hemoglobin S'nin daha ziyode zenci kami karigimi ile hu-
sule geldifi anlosiimakiadir (10), Zira Afrika'do en sik gbrulen haptoglobilin
I =1 tipine Eti Turklerinde yuksek oranda (%49 ~54) tesaduf edﬂmig'ﬂr. Ameri~
ka'da zenci halkin %10'unun hemoglobin S genini ’I'O;Idlﬁl kabul edilmektedir.,
Afrika'da ise bu oran %46'ya kadar ulasmaktadi, Turkiye'de bilhassa Guney
Anadolu'da Eti Turklerinin yogun oldufu yerlerde %37'ye kadar ulagn rakam-
lor verilmigtir (51). Eti Turkleri dug;mda sadece Turk populasyonunda Cavdar
ve arkadaglar: torafindan yUrUttlen bir aragtimada ise ancak %0,30 nispetinde
orak hiere yogunlugu tesbit edilmt;ﬁr (23), Aksoy aym tip bir aragtirmada
% 0.34 rakaminy vermistir. (13), Sipahio§lu ise Antalya ybresinde yaph bir

gahiymada Turklerde orak hicre yogunlugunu % 10 olarak saptamistir (60),

Tarihsel &zellikleri ve cografi konumundan dolayi Gukurova hemoglobinopa=
tiler ySnUnden &nemli bir yer i;gol etmektedir, Akdeniz BSlgesi iginde olmasin=
dan dolay: talessemialara sik rastlanmaktadir, Ta;ihsel ySnden ise kavimlerin
abc yolu Uzerinde olmast ile dikkatleri gekmektedir. Ayrica istamiyetin ve Os-

manh inmormorluélmun etkisiyle Arabistan ve Afrika ile yokindan temass olan



bir bslge durumundadir, By fakidrlerin etkistyle Akdenlz Blaesi ve Gukurova's=
da hemoalobinopati orantnin gok yuksek olduiju ge;zm galu;mlarh agrklonmis
bulunmakiadir. Yoksek oranda tesadUf edilen vakalarin bUyuk gogunludunun E-
ti Turklerine ait olduguna dair buloular vardir, Aksoy ( Mersin, Tarsus, Adana,
Iskenderun ve Antakya'da yu;aymi Eti Turklerinde) yoptigi bir qull;mdo hemoo -
lobinopati oranimt % 16,8 olarak snptamuéhr (18), Antokya'daki Eri Turkle~

rinde ise % I3 nispetinde aen yojunludu tesbit edilmistir (3).

-

Arastirmalar Turk popUlasyonunda ise daha dustk nispette hemoglobin § ge-

nine tesadtf edildiginl ortaye koymustur ( 13, 23).

Turkiye'nin bUtun gUney kiyist boyunca dagilmig olarak ya;ayon Eti Turkle=
rinde 1955'ten bu yona gen kesafeti Uzerine ileri surUlen defigik rakamiaria (3,
17, 18, 51, 60) Cukurova blgesinin hali hazirdaki hemoglobinopati oranint kes~
tirmek olduk¢n atctir. Bunun yonisira hemoglobin S genini tagtyan gohislornin a-
ralarinda evienmeleri daima imkdn dahilinde olduundon, gen frekansinin da gi-

derek artacodt meydandadir,

Adana, Mersin ve Tarsus'v igeren Gukurova'de EM Turklerinin yodun bulun-
duklar: mahalle ve k&ylérde yUrUttugumuz gahismada Sncelikle anormal hemoglo-
binlerin bu bblgedeki katl insidansimi tespit etmek amaciylo sistemli ve yogun bir

calsmayo airisilmistir,

Anormal hemoglobinler her ne kadar Eti Turkleri arasinda yayginsa da bu du-
rum yalniz onlara has dedildir (13, 23), Bu noktodan hareket ederek orak hite-

re geninin Turk toplumundaki durumu da fncelenmis Etl Turkleri ile Turkler ara-



sindaki farka deginiimigtir,

-

Gesitli hemonlobin tiplerini binyesinde bulunduron Guney Anadolu Blgasi~
nin (Antalya’dan Antakya'ya kadar) ne oronda bir hemoglobinopati yuizdest ta=
sidi§ini saptamok igin ise, Cukurova Universites! Tip Fakultesine Guney Anado-
tunun muhtelif bilgelerinden hastalonn muracaat ettiklerd oz BnUnde bulunduru~
larak karma bir hastane w'l;NSI ( Bt Turklert ve Turkler) planlunIm;, bylece
Eti Turkdert ve Turk poplasyonunun beraberce incelenme olanath saglanmister,
Sonug olarak, bulunan degi;ik hemoglobin varyontlors sinflandirilorok blyeyi

enfazla etkisi altinda birokan hemoglobin tipleri tespit edilmeye ¢ohgilmighr,

Ayrica yogjun olarak orak hucre karektari tagidiklars saptanan topluluklara
wilik ve genetik ybnden gegitli tavsiyelerde bulunulmasinin bilhassa toplum sag=
b1 ybnunden, genetik 83UHlemeye gidilmesinin ne dereceye kadar gerekli oldu=

fu agikhiga kovuﬁumlmk istenmigtir,



GENEL BiLGILER

A. Hemoglobin molekilunun yapis

Onemli bir solunum pigmenti olan hemoglobin, alyuvarlarda yer alan 64700
molekul agirltkli konjuge bir proteindir (Resim 1), Hemoglobin molekulunde
mevcut ddrt hem grubunun her birl bir amino asit zinciri igine yerlegmigtir. Hem
grubu ise protoporfirin 9 halkosinin 42 deferli demir ile yophi§i bir bilesik o=
lup, d&rt tane pirol grubunun birbirine metin baglanyle baglanmasindan olugmug~
tur. (31).

Hemin baglandigi globin kisrw ddrt amino asit zincirint kapsar, Bu zincir-
ler o, &,%, % olarak adlandirthrlar, o zincirinde 141 amino asit B, <, § zincirle~
rinde ise 146'sar amino asit oldufu tesbit edﬂmistﬁ‘r. Bu amino asitlerin gogiu
kiveimli bir yapu olu;ummk. o zincirinde 7‘, P zincirinde ise 8 tane oche~
liks meydana getirirler, Haliksler N terminal ucundan baslemak Uzere A, B,
C,D,E F, G, H olarak isimlendirilirler. Hem grubu, E ve F heliksleri

arasinda hidrofobik bir gevrede bulunmaktadir (§ekil 1),

Hem ve diger ferrus porfirin komplekslerinin bozik gruplarda, 8megin hid-
rozin, primer aminler, piridinler veya imidazol atomuyla hemen reaksiyona glr~

me Bzellikleri vardir. Bu Bzellifinden dolayr hem grubu, alobin molekUlundeki



hig idinin imidazol atomlary! konjuge bir baj teskil edebilir ( Sekil 2).

Hem igindeki demir atomu ferrus durumunda iken altt koordinasyon bogi var-
dir, Difer bir ifadeyle, alt elektron gifti baglayobilir, Bunlardan ddrt koor-
dinasyon bad ile pirol nitrojenlerine baghdir, Diger iki koordinasyon bagindan
biri proksimal histidindeki azot (imidazol) atomuyla boglanmak suretiyle begin-~

ci bagi olugturur.  Altinct badm teskili 1se oksijen iledir,

Hemoglobinin en karekteristik 8zelligi oksijen ile birlesebilme bzelligidir.

B chain

' = group  « chain
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Bu Hrle;téin tekrar oksijenini birakabilmest ancak du;Ok oksijen tansiyonunda mim=
*un olabilir (3$). Hem oksijen bajladifi zaman demir atomunun capinda bl de=
§S;Ik|‘ik meydana getiric, Demir be;ll koordinasyon baglonyla baglondigt zaman
2,24 A°"luk bir atom gopr vardir ve elektronlart yUksek spindedir. Fakat alhih
koordinasyon badlanyla baglandigi, yoni oksijen bagladis zaman @k spindedir
ve atom gapr kigUlerek 1.99 A° olmu;'mr. Zira dU;Uk spinde elektronlar gekir=
deje doha yokindir, Bu yokinlikian meydona gelen cap deéi;ikliﬁi demirin por-

firin hatkosindaki yerine daha gUzel uymasim ve yerlesmesini sojlar,

|
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‘Sekil 2. lndirgenmis ve yukseltgenmig (Oksi) hemoglobin,

Proksimal histidindeki nitrojen de porfirin halkasinin duzlemine 0,85 A°
kndar yoklogarak aradoki messfeyi kugultor, Porfirin halkasi takriben 60 kadar
ig bajlantiyla olobinle temas halinde oldufundan bu hareket molekblde bozt de-

Histidiklera sebebiyet verlr, Bithossa tuz IiSprulerini kirarok, deokst durumunu
saflayon gartian bozar . F heltksi H heliksine yoldosir  ve sondon bir Sneekl
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tirozin dison sarkar, Tirozin C terminalini kendisiyle birlikte gekerek tuz kdp~
rolerini kopan, Har kopanlon bag molekiliun deoksi konfigurasyonuna biroz doha
yaklagmasim sadlar.  Bir hemin oksijen bajlamast difer gruplann da oksijen bog=
loma affinitesini arthrr, Oksljen boglanmastyla molekvl igi kag tone tuz kipri-
sUntn kinlmasi gerektifi tam olarok “Yilinmemektedir, Muhtemelen bu durum baz
sartlara gbre  (PH, 11, CO, konsantrasyonu ve organik fosfat konsantrosyonuna

atire) defismektedir.

Hemoglobin molekult, iginde bulunan polipeptid zincirlering ve bu zineirle-
rin igerdikleri amino asit sayisina are degi;iklik olsterir. Hemonlobin A'da
globin molekuly, 2 oX zinciri ile 2 P zineirinden, hemoglobin Ag'de 2
zinciriyle 2 © zincirinden olu;m:;tm. Hemoglobin F ise 2Xve 27C zinei-

rinden meydana gelmistir,

Polipeptid zincirlerinde birbiri ile aynt olan amino asitlerin sayisi agafida
oBsterilmigtir. ( % olorak )

Tablo 1. Zincirlerdeki amino asit diziiiglerl,

Zincirler Ayni olan amino_asit sawilan (%)
X ve¥ 39

x ve B 42

Bves 7}

pve$ 96

-

Bve % zincirleri amino asit dizilisi bakimindan birbirlerinden en az forkhhk

atsteren zineirlerdlr. ( 63).
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8. Feotal Geliyme Swasinda Hemoglobin Olusumu

Takriben bir asir 8nce Kbrber'in fetal hemoglobini tarif etmesinden sonra,
hemoglobinin yetiskin ve fetal olarak iki sekli oldufju kabul edilmigtir (63).
White, Bsaven (66) ve Betke (30) tarofindan her iki hemoglobinin fiziksel
zellikleri ve farklihiklar etraflica oguklonmu;, doha sonralan da hemoglobin
olugtmunun fevkalade koordine edil;:zis bir dizi deéiﬁkﬁk takip ettifi gosteril-
ml;ﬁr. Insan geli,s:mesf esnasindo ilk embriyonik hoyotto gower hemoglobinleri
(E4veya Ey9 Ty ve X 2 Z,) va hemoglokin Portlond olusmakia -

( t2 K? ), @> zinciri sentezi ise intrauter hayatin 8, haoftasinda boglomak=-
tadir {34) .‘ 8. haftadan 36. hoftayo kadar devam eden hemoalobin muhteva-
s %90 Hb F, %10 Hh A (%, B,) olup, hemoglobin A 36, hafto-
don sonra aniden yUkselmekte, ¥ zineiri sentezi ise hizlo azalmakiadw, Hb A

ve A2 doffumdan 6 ay sonra yetigkin seviyeye erismektedirler,

Hemoglobin F seviyesi ilk birkag yilda minimum seviyeye vlagmayabilir
ve normal yetiskin kimselerde hulunmaya devam ederek kalitsal hir bozukluk o=~
lan yuksek seviyeli fetal hemoglobin tablosunun ortaya gikmasina sebebiyet ve=
rir.  Bugtn hemoglobin F'niniki molekuler yapinin kangimt oldufv lyice anlagil-
mgtir, Buna gbre birincl yapida hemoglobin F'nin yapisinda yer alan 6 zin-
cirinin 136, pozisyonunda glisin vardur. tkinei yopida ise ayni pozisyona ala~
nin yerlesmis durumdadir, Bu iki hemoglobinin zincirleri Gy ve Ag veyn
(0(2 5 136 olisin ve X, o 186 alanin) olarak gdstertlirlen Go-

bek kordon kaninda G ve A ¢ zincirlerinin orani G g/ Ay tahminen
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3/\ civarmdadir, Yuksek seviyeli fetal hemoglobinde ise bu oron yaklonk ola-

rak 2/3 civanindadir (34),

C, Hemonlobinopatiler

Hemoglobin molekuly sentezindeki hozuklukiar gok gesitlidir. Polipeptid
zincirindeki amino asit swralaniging atre bugtne kodar 150'nin Ustinde hemoglo=
bin variantt tespit edilmi;ﬂr, Ayrica globin molekulundeki polipeptid zincirinin
azh@ yani eksik olarak sentez edilmesi talessemiayr meydana getirmektedir. Fe-
tal hemoglobinin sentezinin yetigkinlerde devam etmesi de normal degildir, B8y-
le durumlar igin herediter yOksek seviyeli fetal hemoglobin terimi kullontimakta~
dw. Bugtne kadar tarif edilmi; olan qe;itli hemoglobin tiplerinden Hb S, Hb C,
Hb D, Hy E, Hb H ve Hb Barts, difer hemoplobin varyantlarina nazaran

daha sikliklo oBrulmektedirler,

1. Hemoolohin §

Oldukga sik rastlamilan genetik bir bozukluktur., 1949 yilinda Pauling,
ftano ve Sinaer torofindan orak hicre anemisinin molekbler seviyede bir hastalik
oldudv Qg;lkaNMl;flr (52), Buna olre normol hemoalohin mQIekUIUnUn £ zinci~
rindeki altiner amino asit (alutamik asit) valinle yer deﬁ'mirmektedfr. Bu bir
tek amino asit dedisikligli hemoglobin molekUluntn yapisinda muazzam defiisikiik-
lere yol agmoktachr, Hemoglobin S molektlunde mevecut 574 amino asit arasin-

daki w tek dedisikligin sebebl ise P zincirinin sentezini kontrol eden gendeki

muhtemal mutasyona haglanmaktadir.

Hemoglobin S'nin ¢BzUnUrlug§u oksijenle birlegmiy iken hemoglobin A'dan
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pek farkl degildir, Folat Perutz ve arkadasiors Indhgenml; hemoglobin S'nin
c8zUnUrluguntn hemoglobin A'nin ¢8zUNUrlUZUNUN gok altinda oldufunu gbster-
miglordir. Bu yle tzah edilebilir, Iki tane karboksil arubu ihtiva eden glu-
tamik asldin kaybolmas1 protein yUzeyindeki pozitif ve negatif yuklerin dafili~
mint defistirerek ¢BzUnUrlude tesir eder ve molekUlU ¢BzUnmez hale getirir. My~
rayama‘nin hipotezine gtre ise P zincirinde altinct pozisyonda glutamtk asit ye-
rine girmis olan valin, N terminaldeki valin tle b!rle',s’erek ve halkasal bir ya=~

-

pt olusturarak molekblun ¢BzUnurlUSUNU azaltir (49).

Indtraenmis hamogio®in $'nin konsantrasyony arrhkga ¢BzUnmezlik netlcest
viskozite artar. Yeterli bir indiraenmeden sonra butin hemoglobin g¢Yzeltisi a-
deta bir Jel Qjeldin? alir ve bw ancak oksijen ile telrar sivi haline gelebliir,
Milagskopra Incelendiiit zamon taktold denflen ook veys hilsl ;eklini almig o~
Jan hemoglobin kristallerl aBzukur, Bu durym kRntkte stekling hodéoonlnin ==

sin1 teskil eder,

Sickling esnasinda ol@n hemoglobin kristaller! zamon zaman kilcal da~
marlan tikayip, oldukga afirith krizlere sebebiyet verir, Son zomonlarda orak
hucre krizlerinin 0.01 M NaCN ile tnlendi§l ilerl survimugtur, (35). Ciya-
nahin ? zincirinin terminal omino asidine etkl ettifi ve asidi karbamile evtigi
“du;Unulmekte&ir. Bu tip bir karbamilasyon hemoglobin molekillerinin birbirine
haglanmasine inhibe etmektedir ve dolayisiyla orak hucrelerin karekteristik anor-

mal hemoglobin zincirlerinin olusmas Bnlenmektedir,

2. HemonloWin C:
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f1k olarak itano ve Neet (59) tarafindon 1950 yilinda bildiriten hemopg«~
fokin: C, normal hemoglobin molektluntn P zincirinin altines amino asidi olon
alvramik asidin fizin ile yer degi;ﬂrmasi He otusur. Hemoglobin C'Ii hastalarda
eritrositler normalden daha rifit olup, %ol miktarda target hUcrelerine tasadif e-
dilmektedir, Hemoslobin C en gok Afrika‘de gtrolmektedis, Amerikon zenci-

ortnde Tse % 2 oraninda wivnmoktadir (4).

3. Hemoglobin D : |
Ce;itli  ve P variontlart tarif edilml;tir (4), Hemoglobin D Pun-
jab, Hemoglobin D Chicago, Hemoglobin D St.louis hunlardan birkag tonesi-
dir. Redikte durumda fken ¢BzUnUrludU hemogliohin S'den daha goktur, Hemog~
Tobin D'ye en gok Hint'li, Pakistonli ve lran'larde temdif edilmektedir,
4, Hemoglobin E:
Normal P zincirinde, yirml altinci pozisyonda bulunan glutamik asi-
din yerine bir lizinin glrmestyle meydonc geldifi gbsterilmigtiv (4). Hemoglo-
bin E en ybksek Taylond'ds %8.9 ~ 55.2 arasinda bir defer gistormektedir,

Turklye'de Merstn'de %1.37, Hatoy'da ise % 2.43 oraminda saptanmughr ( 3).
5, Hemoglobin H:
X zinciri yoldur, D&t tane P zincirinden meydana Qelnﬁ; tetramer=
lerdir (4),

6, Hemoglohin Barts ¢

-

Dirt 6 zincirinden olugin tetramerlerdir,
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7. HbG, Hol, Hb J, Hb L, Hb N gibi doha birgok hemoglobin tip= |
leri mevcuttur,

8. Talessemialer : |

Globin molekulundeki zincirlerin birinin sentezinin hizi etkilendi§i za-
man meydana gelen genetik hir hast;:hkm. X talessemiada <X zincirinin yapimi
basks alting alinmishir, Buw yUzden X zincirini thtiva eden hemoglobin F, he-
moglobin A, hemoglobin A2 ve hemoglobin Gower 2 etkilenacektir, Meselo
vicutta bir B4 tetmmert olon hemoglobin Barts hustle-gelocektie, _Balessomia-
dn ise, [3 zincirinin yapim bask: alting O'lnn\l;ﬂl‘. Fazla yapilan X zincirle~- . -
i S zincirlyle komhine olarak ybksek bir hemoglobin A, olu;mmr)or. Veya
% mnciﬁnimyupnmmmgoﬁalmma sebebiyet vererek fetal hemoglobin meydana
gelmesine yol acarlar, ﬁ Talessemia majdr, hastalifin homozigot formudur ve
hemoolobin F arrmc;hr. f?) tolessemia mindy ise hastahidm- heterozigot formudyr,

9. Yuksek Seviysl Fetal Hemosiobin :

Hemoglobin F'nin yapisinda yer alan § zincirinin sentezinin normal
olarak durduruimasi birgok qarﬂordo mimkin olmamektadir (34), Bu durum ta-
lessemialarda, hemoglobinopatilerde ve kismen orok hicre anemilerinde kendint
gbstermektedir, Nitekim Soudi Arabistan'da bazi incelemelerde hemoglobin F'e
yukarda hahsedildigi ';ektlde rasﬂanrmsj ve Shi Arp'larinda yopilan arashrmalar=-
da orok hucre anemili kimselerde yuksek seviyeli hemoglobin F'e rastlanmstir,
Ancak orak hiicre gibi bozukluklarla beraher gtrulen hemoglohin F sentezinin

yonisira daha taska sartlarda primer bir bozukluk olarak ta hemoglobin F'e rast-

&:ﬂ l y
mum E
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lanmokiadir ki iste aslinda yuksek seviyeli fetal hemoglobin sendromw b durum=
da karsimiza gikmiakiadir, Heﬂl‘ogioblh Finin tlk bif kag yiida minimum seviyeye
vlagmayip normal yetiskin kimselerde sentezine devam edilmesinin genetik bir bo=

zuklukla ilgist vardir,

Fetal hemoglobin ihtiva eden orak hucreli hastalarin doha sihhatli oldukia~
rt dikkati gehnigtlr. Bu da hemoalobin F'nin eritrositlerde sickling olayina mani
oldufunu qiistermektedir, Negrolarda yapilan bir calismada Ug sohista % 100
fetal hemoglobin saptenmis, hemoglobin A ve A, gsmlmemi;tir. Hastokmn a=
nemik olmadhif fakat karmizs hucrelerin morfolofik anormalie gbsterdigl otzlen-
mistir, Yuksek seviyeli fetal hemonlobinin birgok tipleri ( Greek, ';vigre, Ken~

yo, Britanya ) nesrohmmustur (34) .
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Harita 1. Hemoglobinopatilerin dunyadaki dagilim,



MATERYAL

Gukurova H8lgesinin ve CUney Anadolu'nun hemoglobinopatt oranint tespit

etmek omociyla

1. Hastane poliklinigine murccaat eden hastalardan,
2. Ei Turklerinin sik yerlestikleri mohallelerden,

3. Ei Turkleriyle ilgisi olmadig saptanan bir TukkSyUnden olmak Uzere

-

Ug ayri eekilde numune temin edilmistir,

- -

Arastirma materyolini teskil eden bu numuneler tahlo (2 )'de atsterilen

- -

yerlesim alanlarindan hichir segime tabi tutulmadan yas ve seks farke gdzetil=

meksizin toplanmustir,

-

Hastane poliklinigine 1.11.1973 ve 1.11.1975 tarihleri arasinda gesitli has-
tahik sebebiyle taswren sehistordon oksalatly siselere 2 cc kan ahnmustir,  Bu
sekilde temin olunan numunelerin bir kismi dofrudan dofruya itono testine tabi

tutulmug, geriye kalan kismi ise hemoglobin elektroforezi igin hemoliz edilmig-

tir,

Hemoliz igin numuneler normal santrifuj tuplerine aktariimig ve Uzerlerine
% 0,9'lvk serum fizyolofik ilave edildikten sonra suntrifu] edilmistir. Bu yikama

islemi Uc defa tekrarlonmgtir (37 ),  SantrUfu] sonunda Ust faz attimis, dipte
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kalan yikanmig eritrositler 1, 1/2 hacim sof s ilavesi fle hemoliz edildikten
sonra 0.5 cc klorcform eklenerek vorteks karighiricisinda karigtiriimighr, Ka-
rgmlar tekrar tontrifUj edilerek hucre artiklanindan kurtarilmig, temiz hemoli~

zotlar 20° C'ta saklanmghir, Calismalarimizda v numuneler kullonidmighr,

-

Eii Turklerinin yerlesim alanlarinda hemoglobinopati insidansimi verebilmek
amaciyla yapilan ikinot grep ¢abigmade ise araghirma moteryalint 1976 Mart' ver

Temmwz aylary arosinda alinan numuneler tegkil etmistir, Numuneler oldukga

-~
-

basit bir ybntemle toplanmishr. (38). Buna gbre sohistarin pormaklarindan

heparinli hematokrit pipetlerine alinan kan numunelerf aym gUn sontrifu} edile=
rek plazmalarindan c:ynstmlmz&ar. Plazmadan aynlon erltrositler serum fizyo~
lojik tle ytkandiktan sonra hemoliz edici % 0.1'lik saponin gbzeltisi ile (0.1

gr saponin 450 mg KCN ) muamele editerek hemoliz edilmiglerdir (68),

Turkler Uzerinde yapilan galigmalarda da numuneler yukarida anlatildig

gekilde temin edilmlg ve galigmaya hozir hole getirilmigtir,
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TABLO 2,

-

Caliymomizda Kullandiimz NMateryalin Toplondis Alanlar

Eri Turklerinin yofun | Eti Turkleriyle munasebett Alinan 8mek
oldudu "Blaeler hulunmayan bslaeler sayist
1 Midik Mah, - 102
Adana
Akkapr Mah, - 305
Baklals kdyv 162
Mersin | Karaduvar Mah, - 380
Tarsus | = Gotalkeli ksyvu - 83
Hastang)  » »
Populast Muhtelif bolgeler Myhtelif boigeler 5397
yonu
Toplam 6429

* - : ,
Guney Anadolunun defjisik yerlesim alonlonn kapsayon numuneler.

"‘“"\
oas

-



METOD

Materyal kisminda anlatildit gekilde caligmaya hazir hale getirilen numune=
ler, gegitli hemoglobin anomolilerinin teshiti igin hematolojik ve elektroforetik
deneylere tabi tutuldu.

1. Hematolojik deneyler :

a, Sickling Testi
Bu metodda sodyum meta bi sulfitin hemoglobin S'i indirgeyici 8~

zelli§inden faydalanilarak eritrositlerin orak geklini almalart incelendi (64, 36).

Resim 2, Omk geklini almg eritrositler, tomet hUcreleri,
Ferositler ve makrositler,

Parmok lansetle delinip, delinen yere taze hozirlanmig % 2'lik sodyum meta bi
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e WWMMWMMWMWM bir dam=~
la lam Uzerine alinip, Usttne bir lamel kapatild, Hawva ile temasinin Ynlenmesi
Igin etrafi timak cilast fe kaplandi,  Mikroskopta helirli zaman arahiklorinda o=
ritrositlarin sekil deﬁi;ikllkleri nBSzlendi,

b, ltano Cozunurivk Test

Inoraantk tanpon bir ¢dzeltide tndimenmt; hemonlobin S'nin gbzd%rm-
40 oldvkea azdw, Hemonlokin S'nin bu Bzellifi kendisini diger hemonlobinler~
den ayirirr bir nitelik fa;nmakmdlr (43). By esasa dayanan Hano testi ile
8397 adet kan 8medi inceleneresk hemoglobin S'nin fe;hlsine colsidi, Bu test
fgin kullomilan tampon ¢8zelti s&yle hazirland,
, Potasyum dihidrolen fosfat anhidrit 33.78 ar.
Dipotasyum hidrojen fosfat 59‘33. ar.
White saponin 2,5 gr.
250 ml.ye ank suyla tamomlondi ve huz dolabinda muhafaza
edildi,

Testin uywlamis ¢ Hazirlanan gBzeltiden (Tampondan) 10 ml, alinarak
0.1 ditionite eldendi, 12 x 100 mm, ‘oyutlarindald kuguk tuplere bu larsim=
dan 1.9 ml kondu. Uzerine birkag damla oksalath: kan eklenerek karsim
2500 - 3000 rpm'de 5 dakiko sontriful edildi. Saontrifuj sonundo pembems! kumi=
z1 bir gBkelek aBsteren numuneler pozitif olarak kabul edildi, Baylece hemogf

lobin S olduiu teshis edilen kan Bmekleri hir de hemonlobin elektroforezine tahbi

tutuldu,
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2, Elektroforetik Deneyler

Elekiriki bir alanda hemoglobinlerin farklt yUrume hizlanna dayanan
by metodla anormal hemogiobinleri teghis etmek mumkin olmaktadir,

a. Seluloz Asetat Elektroforezi

Kohn metodu tle butUn numunelerin elektroforezi yapildt (45).

Bu metodla elekiroforez tankinda bir saat sureli bir seferde 30 aumunenin anali~
zi yapuk\ibﬂdi. Boylece gok genig aragtrmalar igin hizht ve gUvenilir bir metod
oldugu saptandi, Kullanilan gBzeltiler agfidaki gibl hazirlandi,

Katod igin barbiton tamponu, (pH :8.6)

Sodyum barbital 5.15 gr.

Barbital 0.92 gr. ank suda ¢dzulvp, 1 It.ye
tamamlandi.

Anot igin tris tamponu, (pH :9.1)

Tris 25,2 gr,

EDTA 2.5 gr.

Borik asit 1.9 gor, onk suda gtzulup, | lt.ye
tamamlands,

Sure : 1 saat

Voltaj : 190 -200 V

Amper : 0,75 mA/cm seltloz asetat k8gdi.

Seluloz asetat geritlerd : Sepraphore { Gelman ) 15X 15 em
Boyutlart 15 X 15 em olan kéfitlar 5'er cm lik 3 pargaya kesildi, Her

bir pargaya 15 numune tatbik edilebildi.



Boya : Ponceau S (1 kapsul boya 100 cc % 5'Mik triklor asetik asitte
eritildi’).

Boyadan antma ¢ % 5'lik asetik asit gbzeltisi.

Berraklaghirma  : Metanol ve % 13'l0k asetik asit gBzeltisi,

Numune tatbiki : Evvela anot ve katot igin hazirlanmug tomponlor egit
hacimlerde (100 cc onot gbzeltisi 4100 cc katot gBzeltisi)  kanghrildi,
Bu kangimda seluloz asetat kéfitlan 5 dakika islatildi, Daha sonra sUzgeg kd=
gitlon arasinda hofifge kurutularak hemolizatlar tatbik edildi. Numunelerin tat=
biki katodik yapildi, Bir saatlik sure sonunda geritler 5 dakika ponceav S'te
boyandi. % 5'lik asetik asitle boyalanndan aritildi, Berraklaghirmak igin peﬁpe*
ge birer dokike sire ile Ug ayrn banyodan gegirildi,

I. Banyo : metanol | dakika
2, Banyo : metanol 1 daokika
3. Banyo : %13k | dakika
asetik asit
En son % 13'luk asetik asitten gegirilen geritler dUzgun bir cam Ustunde
hig hava kabarcigh kalmaksizin yerlegtirildikten sonra 80 derecelik etuvde ku-

rotulup, geffoflaghinldi, Numunelerin bir kisminin dansitometrede mikiar ta=-

yini yapildi,
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Resim 3, Hemonlobinlerin seluloz asetat elektroforezi, (31, 33,
34, 37, 39, 41 : AS karakterleri),

Agar Jel Elektroforezi

Kisa sureli olan ajar elektroforezi e anormal hemoglobinlert tanimak

mUmkUn oldu (65; 68)!

Kullanilan tampon ¢bzelti gByle hazrrlandi.
Tampon ¢Bzelti (sodyum sitrat tamponu, pH:6.2).
147 gr. sodyum §itt torhilarck biraz artk suda ¢dzblup, 1 litreye

tamamlandh, pH" sitrik asit ile 6.2'ye ayariondi.  Bu stok gézelti /10 o~

raninda seyreltilerek gunluk tampon hazirlandi, 1 ar, asar (Bacto Difco-Agar)

100 ce gunltk tamponla kargtirildi.  Kaynar su banyosunda erlyinceye kadar

isthilds,

Biraz sofumasi beklendikten sonra doha Snce hazirlanmis 8 x 5 cm
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boyutlarindaki cam plaklora 4'er mi, dskulerek jel plaklar hazsrlanmig oldu,
Hemolizatlar. jelin Uzerine ig Khéma dogru bastirmamak sartiylo anodik olarak ap=
like edildi. Jel kism aga§i gelmek suretiyle tanka yer‘e;t%rﬂdi. Tank buzdo=
lobina konarak cam bagina 20 m amper akim uygulandi, 100 vo!.ﬂa ve | saat-
lik sure sonunda dedigik hemoglobin cinslerini tespit etmék mimkun oldu, Plak-
lar benzidin boyasiyla b°?’°"d?9 Ddiﬁa sonra % 5Mik asetik osit katiimg sof su

bunyowndqn gegirilerck e’mﬂl&l.

Resim 4, Hemqélobinlerin agar jel elektroforezi, 1.4 : QOrak hucre
karakterlerl. 2,3,5,6 : Normal hemolizatlar.
c. Fetal Hemoglobin Tayini
Hemoglobin F miktarlan Singer'in alkali denatUrasyon mefodug!a tayin
odildi (37), Birdengy tupbne 3.2 ml 1/12 N NaOH kondu, 0.4 ml hemo-

lizat eklendi, 20°C'lik su banyosunun iginde 30 saniye kadar galkalanarak tom
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60 soniye sonra 4.8 ml yori doymus am§nyum stifat eklendi. ‘yice karstirship,
derhal suz0ldU, 540 dolga boyunda ank suya karst sUzUntUnUn optik dansitest
okundu,

Hemolizatin total hemoalobin konsontrosyonu ise sByle tayin edildi. 10 ml
artk suya sohli pipeti Hle 0.0? ml hemoliznt eklendi. 10 ml ark suya karm
" 450 dalya boyunda spektrofotometrede  ( Bousch and Lomb ) okunarak asagrdaki

formul yordimi ile hemoglobin F miktarlan hesapland:,

% HWF_. Suzunto O,D. x 100
Total H» O,D x 20




BULGULAR

. Adana, Mersin ve Tarsus'ta yasayan Eti Turklerinde Kohn elektroforez
metoduna nlire mptonan anormal % Hb deferlert tablo 3'de gbsterlimigtr, In-

celame 870 numunede yapilmustir,

Tablo 3.

-

Deffistk alonlarda yerlesen Eti Turklert arasinda Kohn elektroforez metoduna
gbre saptanan % anormal hemoglobin  degerlerf.

Alinan Brnek Anormal Hb
Biigeler Numune alinan yerler i deferleri %
Midik Mah, 102 - 294
Adana ' 4
Akkapr  Mah, 305 f 16,7
Mersin Karaduvar Mah, 380 A 23.9
Tarsus Catalkell kdyu 83 42,16
Toplam 870 23,7

2, Hastane poliklintk ve kliniklerine muracaot eden hastolardan ahinon nu-
muneler ftono testine tabl tutulmus, test sonunda musbet netice verdikleri suptanan

numunelerin (anormal hemoglobin tespit edilenlerin) hemoslobin elektroforezlert
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yoptimutir, Ayrien itano testl uynulanmayon bir kisim nunwneler de dofrudan
dofruya hemoglobin elekiroforezine tabl tutularak hazi hemoglobin anomaliieri
tesplt edilmigtir, Bulunon sonuglor tablo 4'te gtriimektedir.

Tablo 4,

Hastane popUlasyonunda anormal hemoglobin nispeti
( Guney Anadolu Bslnest)

| Pottkttotic ve Kitniks
lidintk ve klinikten alinan Saptanan anormal % —
omek wys " Hb sayist tspeti
(Eti Turkder! + Turkler) | n nispet
597 | 139 ~ % 2.56

3. Sof Turk kByunden (Baklali ksyt) alinon 162 numunede yapilan in~
«clemede fse higbir anomall tespit edllmemigtir,
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Bleliroforez ve itano testlerine gbre gesitli blelerden toplanon toplam
6429 numunede (Bak toblo 2) yapilan incelemede deffisik hemoglobin vari~

entlanna rastianmstir (Tablo 5),

Tablo 5.

Elektroforez ve ifuno testleriyle saptanan Hb variantlan,

| Yeriéﬂm alam Elektroforetik tablo

Adana bblgest As |s+F] ss | sc Ac | AF
| l o |3} -1 s |-

Mersin bBlaest | 85 - 3| - | 3 -

| Tarsus beiqest 2 |3 i T
Hostone populasyonu | 121 9 7 1 - ; !
Toplam 366 15 0.} 2 12 J ]
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Tespit ettifiimiz 15 SF vokasinin 4'Unde Singer'in olkali denctirasyon me-
toduna gre tayin edilen Hb F deferleri tablo 6'da g¥sterilmigtir.

Tablo 6.

Alkall denatbrasyon metoduna abre saptanon yuksek HbF deferleri.

Ady ve Soyad) | Elektroforettk tablo Seks | Yay } % Hb F
A : i 4
5. D S+F Erkek | = !L% 46
3. D S+F Kadin - % 7.4
5.0 SS+F Erkek f 16 % 18

T.Y S+F Erkek - % 7




Yuksek hemoglobin F tespit edilen S.U'ntn allesinds yapilon -slelercforetik
Mrsmw sonucy saplanan defjerler tablo 7'de belirtilmistir. Bununla ilgili gene-
tlk tablo gekil 3'te gBruimekredir,

Tablo 7,
Yuksek hemoglobin F ihtivo eden S,U'ntn oflesinde yapilan inceleme
sonuglare,
i Yo; Adi ve Soyad: Etektroforetik tablo %S %F
Bl 44 s, 0 A+S 37.5 | 0.83
Anne 46 N, 0 A+S 32.1 1.75
Coeule 29 F. U AA - -
" 27 .U AsS 37.7 -
" 25 M, U A+S 34 -
" 23 A D A+S 36 -
f 19 S, 9] SS +F 70 18
v | RO AA B
" " K, U A S - -
rURRITE

ILIMSEL vé TERNIE
£ *r” Mm v‘wmm

T " uJ
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TARTISMA VE SONUG

Hemoglobin S'nin 1949'da molekuler bir hastalik olduiv agtklandiktan son-
ra { 52), hemoglobinopatiler Uzerinde dunyanin gesitli Wigelerinde genis arag-
tumalar yapilmig ve 150'nin Ustinde hemoglobin tipi bulunmugtur, Bu aroghirmalar
sonuco PTUrkiye'nin de gegitll hemoglobin tiplerini bunyesinde bulunduran sayi~
h Ulk;lerden bir oldugu anlagiimig, ®zellikle Turkiye'nin guney kesiminde yer
alan Qukurova bblgesinde yodun olarak hemoglobin S genine tesaduf edilmigtir
(3, 7,8, 17, 25, 26, 728 , 29, S1).

Aksoy gliney bblgemizde yerlegmig bulunan Eti Turklerinde 1955'te yaphgt
ilk insidans galigmasinda by toplumda hemoglobinopati oranini %13.3 olarak
saptamig, 1961'de ise bu oranin % 16.8'e ulaghfini gbstermigtir, Bu araghrma=~
lann g altinde Gukurova'da Eti Turklerinin halihazirdaki swhip oldugu gen
frekansint tayin etmek amociyla yUrUttUgumuz galigmada 3 temel testten fay&-
lanitmgtir, itk kullandiimiz sickling testi her zar;an tam netice vermemigtir
(:64), Bazan sickling olayr oldukga geg husule gelmig, orak hUcre oranim dog-
ru nisbette vermekten uzak kalmighr, Genel bir hastane populasyonu igin bag
wurulan itano testi ise daha gUvenilir olduju halde bazi “vakalarde gupheli ne-
ticeler vermig, bv yuzdén itano testine tabi tutulan numunelerde bir de elektro-

foretik inceleme yopilmasi gerekmigtir. Araghrmamizda 3, test olarak kvllandigi-
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mz seltloz asetat-olektroforezinin kitle toramalor icin en guvenilir ve hizh
bir metod oldufy anlogtimishr, 4. olarck kellandi§imz agar fel elekiroforezi
ise selUloz asetat elektroforezi fle aywamadigimiz S ve D hemoglobinleri fle

€ ve E hemoslohinlerini ayrishirmamiza yardimer of mustur,

-

Arastirmamizda seltioz asetat elektroforezi ile Gukurova'da )u;ayun Eri
Torkderinde hemonlobinopat! oront % 23,7 olarok saptonmisiir,  Yine aym me~
todle Torsus Qatolkeli kyunde soptadiimiz % 42,16 oran: ise Turkiye'de ;l’m!f-
ye kadar Afrika disinda rastiamilan en yUksek orandir, Afifka'da bu oranin
% 46'ya kador u‘ias',hﬁn tslaeler soptanmn,;hr, Catotleli kbyunin de Afrika'ya

by derece yaklasim odstermesi nergekten fini ¢ekicl ve dUstindUrlcUdUr,

Bt Turkleri ile Turkleri beraberce incelemeyi taécrabﬁdiéimiz Guney Ana~
doluyw (Adana, Tarsus, Mersin, Antakya, fikenderun, K, Maras, Adyya~
man'i ) kapsayan hastane gahs:‘masmdo ise anormal hemoglobin oram % 2,56
elarak saptanmistir. By orontn svﬂksekﬁiﬁ?. blgedeki Eti Turkierinin fazlaligin-
den ileri nelmekredir, Nitekim Eti Turklesi fle hig mUnasebeti bulunmoyon bir
yérede 162 numunede yuptnélms? inceleme sonucu highir anormal hemoglobine
rostlanmamighir,  Aksoy, Arcoscfy ve Sipahiofiv non EH Turkleri Uzerinde yap=
tiklan bv tip caligmalarinda ge.;i'rﬁ oranter scpi‘cmssjhrdar (13,23, 60), En son
Sipahiofilu Antalya ySresinde yaptig bir cms.fwrnwda non Eti Turklerinde hemon-
lobin S nishetini %10 olerak sqptamu;, Turkiye'nin Antalya blhhesinde de baz
orak hucre odaklart hulunduguna dikkati gekm?éﬁr, Neticelerden Turk toplumam=

da hemoglobinopatilere pek siklikia rastlanmadi§s anfastimakiadir (Table 8),
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Tablo 8.

Non Et Turklerinde anormal Hb nisbeti

Numune temin Anormal Hb ‘
edilen yer Numune sayist A (1] or':xm % Aragtirmact
Guney ve doju bil-
aeleri (Diyarbakr,
Mardin, Siverek, 1348 1962 0.34 Aksoy
Siirt ),
Turkiye'nin muhtelif ﬁff
)] geleri 1000 1970 Oqa Ar casoy
Mersin 200 0
1973 Sipahiogiv
Antalya havalisi 190 10 S
Cahsmamizda.
Adona (Baklali ksyu) 162 1976 0 saptadigimiz
deger

- -

Incelemede en sik olorak orak hucre karektert fe karss%aqnlml;fl~r. Elektro=-
forettk olarak AS tablosu ntsteren gjahnslar f¢in bu durum ilert yasjtara kadar
bir sakinca yaratmamaktadir, Fakat akrobe  evienmelerinin gok sik olmas iki
M;IYICI s-uhsm evienme olasihifini arttrmakta ve dojacak goevklar 1/4 ihtimalle
orak hUcre anemisi tehlikesiyle kar;1 kom_lya kalmaktadirlar.  Anemili gahislarda
ise artan hemoliz neticesi 8lum vuku “wimaktadir,

Galiymamizda  orok hucre anemili 10 gocuia tesadUf edilmigtir ( Elektrofo~

retik tablo SS). Bu gocuklarin erken yoslarda 8lme thtimolleri twlundugundan
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Hlert yoslarda bu tip bir wkaymrasﬂunmm:gnr.

- -

Baz) sohisiarin 1se F ve S hemoglobinini birlikte tasidiklar g&zlenml;fir.
Arastirmamizda bu tip yUksek hemoglobin F thtlva eden 4 hastayo tesadif edil~
migtir. Fakot bunlorin talessemia va hemoglobin S genlerint bir arado m;'tyun
hastolar olmast mUmkUndUr, Bunlarin ayismi igin daHa detayls qoh;mlam i~

yag olmaktadir, f

Turkiye'de zaten az bulunan ve elektroforetik tq5blosu AC ve SC olan a-

nomalilere ise gok daho az tesadif ediimistir,

Torkiye'nin bUtun Akdeniz sahilini etkisi altinda hulunduran hemoglobinopatiterin
yalniz Eti Torklerinde bulunmayip, non Eti TUrkleri'n#e de meveut olmast birgok
genettk bozukluklarn belirli codmfik blgelerde irk [ ayrimi olmaksizin hokum
sUrduklerint gUstermektedir. (60 ),

Hemoglobin § genine tesaduf edilen Turk'lerin bir kisminin Yunanistan'dan
aelen aBgmenler oldufy baz gah;muﬁcxria ortaya g!karzlml;hr. (15), B agidon

balalinca Yunanlilarin ve Turklerin msterek bir negmize sohip oldufiy ve gegmis-

te de bir zenci kam korismosina maruz kaldiklan dustncesi akla gelmektedir,

Aksoy'un Eti Turklerinde tespit ettiiil haptoniobin dafiiluminin sonuglarma
ndre bu emik gruptaki hemoalobin S'nin doha ziyad;é zenci kanmi korgmas: le
husule geldigi anloplmakiadir. Gunku Afrika'da en: ik oBrtilen haproglobin 1=

tipine Eti Turklerinde yUksek oranda tesaciuf edflmistir {(10).

-

Fakat zencllerin disindo hemoglobin S geninin dunyaya Veddoidlerden de

yayilmis olmasi nwhtemeldir, Bunun igin zcmcﬂefdes ve Eti Turklerinde soptantlon
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haptoslobin tipleri Veddoldlerde de araghinimali, bSylece aymi genetik bozuk=-

lugv tasiyon gesitli wklar arasindaki ortak 8zellikler 3Un gma gskoriimalidir,

Arastirmalarimiza ndre orak hicre hastalifinin Gukurova'da gok yayzmn,
adeta hir saghk sorunu haline nelmesine “u topluluffun fertlerinin kendi aralorn~
da kendi akmhalanyla evienmeleri sebep olmaktadir, AS ve 5SS karekterl ta-
siyon sohislar ugak yoleuluklannda dalak rupturt tehlikesiyle karst lkarqiya kal-
maltadirlar.  Ayrica orak hticre k rizlerinin bir kismi apandisit sancisi gibi oel=
mekte ve yamimalara sehebiyet vermektedir, O halde halk saglift y8nunden
doha etkili ve faydah olahilmesi igin hw y8relerdeki etnik sruplarda yopilacok
aenetik bir tarama, ~enetik BFutleme prensiplerini ve esaslarimi do kapsamino

-

alacak sekilde yUrutUlmelidir,

Oldukga stk rastlanan bir genettk hastalik olan ve otozomal ressesif olarak
intikal eden orak hucre hastaliinin yomistra bugtin, dunyada gogu pek nadir

olmak Uzere en az 1500 hastahiin genetik oldugu tespit ediimisgtir,

Genetik hostakikdarin pek gofunun etkili bir tedavi sistemi olmadifimo gdre
bu hastahiklorin gelecek nestllere aktarlmasinin ancak gok iyi planlanmg bir

aenettk prosromlama ile Bnlenebilecedi Umit edilmektedir,

Genetik programda 8neelikle evli ve evienecek giftlerle karsdikli konugma~
lare ve tarhsmalara yer vertlmelidir. Her tkisi de hasta geni kati olarak tasi~
dig soptanan bir ¢iftin, dogacak gocuklannin hayotta kalabilme gnslarnt ve yo-

sadiklar: tokdirde ne gibi altematiflere agik olacoklan etraflica anlatiimaldir.
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Hemoglobin S genini tagiyan kimselerin aralorinda evlienme olasiliklarim
ortadan kaldirmaya ¢aligmak ise epeyce riskli bir ig olup, din* ve hukuki® ysn-

den vzun tarhgmalart gerektirecek bir konudur.

Orf ve adetlerine siki stkiya baflt olan etnik gruplarda YSyle bir ige girig~
menin hayli zor olacagi meydandadir. Bu yUzden genetik tavsiyeler ve 8FUt-
lemeler o toplumun ahlaki’ ve sosyal.degerlerini -harcomadon. vygulonmah, &ol-

turel ve psikolojik faktsrler 8zellikle 98z 6ninde wlunduruimaldir.
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GZET

Hemonlobinopatilerin gesitlt biigelerdeki dogiliminin ve kaynoklarinin in-=
colenmesi birgok ybnden, Bzellikle saghk bilimler! agindon gittikge arfan bir

. Bnem kozonmaktadir,

Turkiye ve bilhasss Guney Anadolu biluest ;e;ﬂﬂ hemoglobin tiplerini
bunyesinde bulundurmaktadir, Bu ybrede yerle;mi; olon EH Turklerinde ise he-
moalobinopat! oraminin hoyli yuksek oldugu ge;iﬂi yayinlarla agtklanmt; bulun=
roktadir, By galigmalarin l;lﬁl altinda, Et Turklerinin stk yerlestikler! Gukur-
ova hBlnesinde hemonlobinopati taramast igin sickling testt, itano testi ve e~
lektroforez olmak Uzere Ug temel metoddan faydalanilmistir, Numunelerin bir
kismi oldukea basit bir ydntemle, parmakian hematokrit pipetlerine alinorak
toplanmigtir, Derhal plazmalarindan ayristiridan eritrositlor hemoliz edilerek

~20° Cde sklanmslardir, Bir kisim numuneler lse oksalatl kan sekeri sige~

lerine alinmistir,

Cukurova bBlaesinde katt bir insidans tespit etmek gayesiyle 870 numunede
yapilen galisma sonucu anormal hemonlobin orami % 23,7 bulunmustur, Adana,
Mersin ve Tarsusu geren Gukurovada hemoglobinopatilerin hayll yuksek olmast
hasta aeni tagiyan kimselerin oralannda evlenmelerinden ilerl gelmektedir. Tors

sus Catalkell kyunde saptanilan % 42,16 orans TUrkfye'de Afrika diginda ¢im=
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diye kadar rastlantlan en yuksek rakamdir, Gatalkeli'nin Afrikaya b kadar

benzerlik gBstermesi enteresandir,

Yururtogomuz cohsmada Eti Turkleri 1le Turkier arasindaki forks incelemek
maksadiyla Turk toplumundan temin edilen 162 numunede hemonlohinopati ta-
ramass yopiimig, fakai; Turklerde anomall tespit edilmemistir, Daha kati sonug-
lar elde etmek igin ise bu crashwmays doha :ge:nisi topluluklarda yUritmek fayda-

h bolocnkhr.

-

Calismamzda genel olarak Cuney Anadolu b8laesinin hemoglobinopati in=
sidansi da tespit edilebiiistir (Antakya'dan Antalya'ya ladar), Boyle bir
bir gull;ma ancak GQukurova Universitesi Tip FakUltesine bu ybrelerden mUracaat
eden hastalar sayesinde mUmktn oEabiEmE;ﬁr, Efi Turkleri fle Turklerin bera-
berce incelendigl bu bilgede 5397 numune Uzerinde gah;ma yapnlmrgl ve Guney

Anadolu bblgesinin anormal hemogiobin insidanst % 2,56 olarak tespit edilmigyir,

gullémmtzdu gen‘ié kitle taramalar igﬁn en hizli ve gUvenilir metod ola~
rok seltloz asetat elekiroforezinin vynun o!&véu géﬁrﬁimn; ve araghrmamizin ne=
ticesinde Guney Anadolu bBigesini en ¢ok etkisi aitinda birakan hemoglobin -
~ pinin AS tipl oldugu aniaguinnéﬂr. Bazi hastalori ise yuksek miktarda Hb F ta=

sidiklart ntzlenmigiir,

Sonug olarck toplum saghifimi tehdit eden psikolcjik ve ekonomik yBnden
halkt huzursuz kilan bu anormal hemoqliobinlerden, orak hucre karekteri ve a-
nemisinin yayminlogmasm: 8nlemek moksadiyla gendik taramalarda bir genetik
8gutleme sistemine de yer verilmesi ve heri'a’kt goiv;mcmn hirlikte yUrUtulmesi-

nin faydaly oiabllecedi kanisina vartimister,
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