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~-TAIASEMİ İNTERMEDİA YA BAĞLI 
SPİNAL KORD KOMPRESYONU 

D:ııyllŞ Haydari*, füın:ı K:ırabucbk'*, Ersin Tan•• 

nıı çrılışıııod(I .26ycış111da progıc'sifjJ(lraparezi, T7 ·de hipoesıezi seııi),"esi, idr(lr ııe gaita 

iıılmııtiıırııısı ııedeıı iyle iııceleııeıı ı'e spiıınl /\IRJ'dcı nıııltipl se11iyede epidurcıl beıncıtopoeıik 
hiılu/ere brı/},lı korcl bnsısı scıptrııımı bir o/,f!,11 sıııııılıııakınclır. Tedm•ide litercıliirde öııerileııiıı 

cıksiııe cermhi ,ı.ı,irişiın ııygıılaıımnınış olııp. de.Ynnıelnzoıı, mczı•o/empi /le eritrosit 

ımıı.~/i"iz)'oıılrırı ile ıııedikrıl ıedol'i ıı.ı ;ı.ı, ııloıııııış ııe soııııç/cı hcısırıııııı liiııı şikoyetleriııde ınıncı 
_)'C1k111 dı'izelıııe gözleıı.ıııiştir. Olg ıı ı'ilkeınizde sık giirı'ileıı bir aıılileııiıı ııadiı· bir 

koıııplilımyoııııııu ilk kez hildirıııeııiıı ynııı sırı:ı bıı mııileııiıı cerrahi dışı ycıklcışııııla dcı 
ıedm•i edile/Jilecel},iııi gösteıdi/J,i için sıııwlmnkıadır. 

Auabtar sözcükler: f3 IC1lnseıııi, Eksım111edııller heınntopoC'zis, ııörolojik koıııplikasyoıılar 

SjJiual Cord coınJıressimı hı /3 tbalassenıia intermediate 

Spiııol coıd coıııpressioıı dııe ıo exımıııed1t//{//y hcıeıııaıopiesis is a mre bııl ıl'ell dejiııed 

coıııplicalioıı iıı o ıııııııher ofhenıaıolo<ı.ı,ic disorders iıı clııdiııg b ıhalasseınio. ıl patieııı ıuith 
f3 ıbnlnsseıııia iıılerınedio ııho bcıd syınpıoms q/spiıı(/1 cord coıııpressioııjbr tım ye{//"S 

recoııered ıı·iıboııt {///)' seqııel(I C!/İer mdiolhercıpy. Our e.\J)Nieııce sııpporıs the rol ofMRI 
jiııdiıı8 iıı dicıg11osis mıd preseıııs ıhe ·ı-esıılıs of radiolhercıpy iıı a delayed case. 

Key words: f3 TZıolossemia , e.\·trrııııedııllaıy bcıeııırııopoiC'sis, ııeıırologicrıl conıj)licrllion 

Eneler rastlanan ekstr;ımeduk:r I ıenı:ııoroeze lxıp;l ı , 
subclurnl ve epiclural spinal korcl basıs ı , lıeın:ıtolojik bo
zukluklardan sayılan lıemoglobinoraıiler ve mye
lolibrozisler ar:ısında incelenir ve bu tip lıastalıkların 

komplikasyonu olarak bilinir (2,1:S). Bu anıiıe ,6-ı:ılaseınili 
olan lıasıabrda l 954'clen beri tat1ışılnıakıaclır. /3 ıa
bseınilerin coğral"ik clağılınu değişken olup genelde Ak
deniz, Afrika, onacloğu ve gCıney Asy;ı kökenli olanlarda 
göıiilnıekıedir. Türkiye'de onalaına sıklığı ıalıınincn %2 
ve ülkenin değişik yörelerinde o/rı0.6- 1 O olarak bil
dirilmiştir. Biz bu çalışmada srinal korcl basısı bulunan 
,6-talaseınia interınecli:ılı bir hastanın klinik ve son yıllarda 
tartışılan tedavi prensiplerini sunm:ıkı:ıyız. 

Olgu Sunumu: 

Yirınialtı yaşında erkek !usta, yüıiiıne güçlüğü , idrar 
ve gaita kaçırma yakınması ile kliniğimize başvurdu. 

Yaklasık 2 yıl öncesine dayanan hu y:ıkınınalarının, idrar 
ve g;ıiıa inkonıinansı ile haşladığı, bir yıl sonı:ı progresil· 
olarak ilerleyerek ah eksıremilelerdc kuvvetsizlik ek
lendiği belirleneli. 11:ısıanın özgeçnıişinde, 5 y:ışından beri 

,6-ıabseıni internıedia tanısı ::ılclığı ve 7 yaşında sple
nekıoıni okluğu öğrenildi. Ayrıca kan transfüzyonu ve 
travma lıil,:ıyesi yokru. 

Fizik muayenesinde ıabseınik yüz göıiinümü, sulkus 
aneınikus, solukluk, lıaril· sarılık, apikal kardiak sisıolik ü

Iüri.inı, lıepaıomegali, bilaıeral pes planus saptandı. Nö

mlojik muayenesinde spastik paraparezi (4/5 kuv
vet inde), T8·de seviye veren duyu defisili ve bu seviye al
tında dokunma, vibrasyon v<:: pozisyon duyusunda azal
ma saptandı. Derin ıendon rel1eksleıi özellikle alı eks
ıremiıelerde aı1ırnşclı. Planlar refleksler bilaıeral ekstansör 
ve aşil klonus bilaıer:ıl alınıyordu. Ana! refleks ve sfınkıer 

ıonusu ise azalmıştı. 

Laboratuvar tetkiklerinde Hb: 9.6 gidi , I-lıe: %34, RDC: 
4.27.106/uL, Plt: 656.000 uL, reıikulosiı: %6.9, MCV: 78.9 11, 
Fe: 208 ug/dL, ferritin: 461 ng/rnL. B12: 46:\ pg/mL, idik 
asit: 6.89 ng/ınL. ve kımızı küre nıoıfolojisincle nıik

rositozis, l ıipokroıni, s; ıpı:mdı. Konjuge olmayan hiliri.ibin 
3.64 mg/dL'ye yükselmişti ve I-lb elektrolorezinde I-JbF: 
%70, I-lbA2: %2 bulundu. Akcip,er graflsincle veı1cbı:ı 
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Nesiııı l: '/iımlml .\ili ıık.,ıyel ıııı . . ,ııgıtıı l ılıı ı ,, lwn,ıı,ıl ı c:J g,,roııııılıiriıııle ,,k.,ımıııeı/(il,,r h,•ıııu tcı/Jl><'Sis ile ııyııııılıı epiılııml 111<,.,ııfeıieyer 

uluıı l•illeriıı TJ-TJO tırasıııda ııııılıisegııı<'ıtıer h,ırı/ busısıııu .Jtıl ııçııl/ı izleııı)nr. 

koıpuslanncla tr::ıbeküler konfıg(i rasyon ve kos
tovenebral bileşkecle kalınlaşma dikkati çekiyordu. 

Yapılan ıorakal MRJ'cla Tl ve T2A kesitlerinde pa
r,ıvcnebral yuımışak clokumın I1iperakıif kemik iliği cbn
siıesincle olduğu görülcl(i ve eksırnıneclüler hematopoesis 
ile uyumlu dansite at1ı !Ş ı saptandı. Epiclur::ıl mesafede 
saptanan bu görünüm T.3-TlO arasında korcl basısma yol 
açmaktaydı (Resim Lı.b,c) . 13u aralıkta spin:ıl korcl ınye
lomab zik görünümde olup yapılan loınber MRI normal 
sınırlarda idi. 

Teclavi'cle toplam 3 ünite tam kan verileli, böylece ı Ib 
12 g/cll.'cle tutuklu. l3u sırada topl:ını doz 1500 raci olmak 

üzere raclyoıerapi ve oral koı1ikosteroicl uygulandı. Bu 
dönem içerisinde her hangi bir komplikasyon gelişmedi. 

Hastanın yapıbn kontrol nörolojik ımıayencleıimle ta ın:ı 

yakın clüzelıne saptandı ve konu-ol MRI'brıncl:ı he
ınatopoetik clokucl:ı belirgin bir azalma olduğu be
lirleneli. 

Tartışma: 

T:ılaseıni , hemoglobin molekülündeki bir veya claha 

fazl:ı glob(ilin zincirinin sentezindeki del'ektle giden oto
zom:ıl resessil' bir lıastalıktır. ~-talascıı1icle lıeıııoglobinin 

~ zinciri azalmı~ veya yokı-ur. F::ızla cı. zincir üretin1i , glo
hulin zicirindeki clefektin ~idcleıine b:ığlı olarak lıemolitik 

anemiye neden olur (5). Bu ela intramedüler inefektif e
ritropoez ve ekstrameclüler lıeınatopoez ile koıııpanse e

dilir. ~ talaseıni major lıastaları (ağır formu) lıe

ınakromatozisin komplikasyonlarından korunmak iı;;in 

lıaya t lıoyu transfüzyon ve ~elasyon tedavisine ihtiyaç 
duyarlar. Fakat ~ talaseınia interıııeclia hastaları nadiren 

veya I1iç transfüzyona ihtiyaç duymazlar. ~ Tal:ıseıninin 
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geniş klinik spektruımından sonımlu 139 gen mut::ısyomı 
bilinınektL:clir. Ekstrarneclüler hematopoezin en sık ol

duğu yerler fetal henıatopoelik dokular, karaciğer, dalak 
ve lenfatik dokudur. Eneler oh11:ık ela böbrek, adrenal 

bezler, kalp, paraveı1ebral yııımışak doku, meme, tükrük 
bezleri , ayak lar, prostat ve ep idiclimcle ekstramedüler lıe
ınatopoez görülür. Spinal korcl basısına yol açan eks
trnmedüler lıenıatopoez vakal:ırı eneler ele olsa rapor e
dilmiştir ve genel ele tora kal bölgede rastlanmaktadır ( 4,7). 

Bunun spinal kordun çıpırun bu bölgedeki darlığına bağlı 

olabileceği clüşünülınektedir. Bu olay genelde~ talasen1ili 

hastalarda görünmektedir. 

Epiclural lıeınaıopoczin yerini açıklayacak iki I1ipotez 

vardır. Biricisi kemik i liği komşu veıtebradan köken al
ması ikincisi ise epicluı:ıl aralıktaki mezen~imal oıiinli 

hücrelerin ımılıipotent lıernatopoetil< sıem hücrelerine 
dönüşmesidir (10). 

Eskiden bilclirilen vakalarcla nıyelogra11 tekniği ile 
korcl basısı saptanırken (1), zamanımızda CT ve MRJ bu 

tekniğin yerine alırnştır( l4). Epidural ve subclural lıe

ımpoetik dokunun gösterilınesinde l:VIRJ , Cr'clen daha 
üstün bir tetkiktir (12). 

Bu az göıiilen komplikasyonu önlemek için tek
ı:ırl:ıyan transfüzyon ve/ veya steroicl tedavisi ya ela rad

yoterapi ve ceITahi tecl::ıvi yöntemlerinden biri veya koııı

binasyonlan kull:ınabilir (8,14). Tanı, kliniğe ve nö

roı:ıclyolojik temele clayanclınlclığı için bu vakada his
topatolojik inceleme i~·in biyopsiye gerek clu
yulrnamaktaclır. Cerrahi girişinıclcn kaçınmaırnzın ana 

nedeni lıeınatopoetik dokunun çok yaygın olarak spinal 
kordu kaplaması . hastanın paraplejik olmaması ve masif 
kanama ıiskinin yüksek oluşu idi (15). 

c: 



Spontan veya transfüzyon tedavisine rağmen iyi

leşmeler ve ıekı"3rlamalar bu tip v:ıkabrcb bilclirilıniştir 

(8). Bu nedenle çok raclyosensitif o lan bu doku için derin 

radyoterapi uyygulanmalıdır (8,9). J-1:ıstamızııı şikayetleıi 

iki yıl önce başlamasına r:ığmen rekr:ırlayan transfüzyon 

ve radyoterapi somasıncb lama yakın iyileşme gös

leımi~tir. 
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