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B-TALASEMI INTERMEDIAYA BAGLI
SPINAL KORD KOMPRESYONU

Daryug Haydari*, Rana Karabudak*, Ersin Tan™

But calismada 26 yasinda progresif paraparezi, 17 ‘de bipoestezi seviyesi, idrar ve geila
inkontinans: nedeniyle incelenen ve spinal MRI'da mullipl seviyede epidural hematopoelik
kitlelere bagh kord basisi saptanan bir olgu sunulmaktadir. Tedeavide literatiivde dnerilenin
aksine cerrahi givisim wygulanmanig olup, dexametazon, radyoterapi ve eritrosit
transfiizyonlart ile medikal tedavi uygulanmiy ve sonugia basteinn titm sikayetlerinde tama
yalkn diizelme gizlenmigtir. Olgut tilkemizde sik gariilen bir antitenin neelir bir
komplikasyonunu itk kez bildirmenin yan sira bu antitenin cerrabi digi yaklasinla da
tedeapi edilebilecedini gdsterdidi icin stunulmakicedir,

Anabtar sézciikler: 3 talasemi, Ekstrameduller hematopoezis, nérolojik komplikasyonlar
Spinal Cord compression in thalassemia intermediate

Spinal cord compression dtie to extramedullary baematopiesis is a rare but well defined
complication in a number of hematologic disorders including b thalassemia. A patient with
B thalassemia intermedia who bad symptoms of spinal cord compression for fiwo yedrs
recovered without any sequela after radiotherapy. Our experience supports the rol of MRI
Sinding in diagnuosis and presents lhe resudls of radiotherapy in a delayed case.
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Ender rastlanan ekstrameduler hematopoeze bagl, Balasemi intermedia tanst aldign ve 7 yaginda sple-
subdural ve epidural spinal kord basisi, hematolojik bo- nektomi oldugu dgrenildi. Ayrica kan transfiizyonu ve
zukluklardan  sayilan  hemoglobinopatiler  ve  mye- travma hikayesi yoktu.

lofibrozisler arasmnda incelenir ve bu tp hastaliklarn
komplikasyonu olarak bilinir (2,13). Bu antite S-alasemili
olan hastalarda 1934'den beri tarigdmaktad. 3 ta-
lasemilerin cogralik dagilmu degisken olup genelde Ak-
deniz, Afrika, ortadogu ve gliney Asya kokenli olanlarda
gorilmektedir. Turkive'de ortalama sikh tahminen %2
ve Ulkenin degisik yorelerinde %0.6-10 olarak  bil-
dirilmistir. Biz bu ¢calismada spinal kord basisi bulunan
Btalasemia intermedialt bir hastanmn klinik ve son yillarda
tartisilan tedavi prensiplerini sunmaktayiz.,

Fizik muayenesinde talasemik ytiz goriintimii, sulkus
anemikus, solulkduk, hafif sarlik, apikal kardialk sistolik G-
fiirtim, hepatomegali, bilateral pes planus saptanch. N6-
olojik muayenesinde  spastik - paraparezi (4/5  kuv-
vetinde), T8 de seviye veren duyu defisiti ve bu seviye al-
tnda dokunma, vibrasyon ve pozisyon duyusunda azal-
ma saplandi. Derin tendon refleksleri ozellikle alt eks-
remitelerce artnusch. Plantar refleksler bilateral ekstanstr
ve asil klonus bilateral alimyordu. Anal refleks ve slinkter
tonusu ise azalmust.

Qlgu Sunnima: Laboratuvar tetkiklerinde Hb: 9.6 g/dl, Hte: %34, RBC:

Yirmialt yasinda erkek hasta, ytirtime glicliga, idrar 4.27.106/uL, Plt: 636,000 ul., retikulosit: %0.9, MCV: 78 9 1,
ve gaita kagrma yakinmas: ile klinigimize basvurdu. Fe: 208 ug/dL, ferritin: 461 ng/mL, B12: 463 pg/mL, folik
Yaklasik 2 yil éncesine dayanan bu yakmmalarinmn, icrar asit: 6.89 ng/mL. ve kimizi kire morfolojisinde mik-
ve giita inkontinanst ile basladigy, bir yil sonra progresif rositozis, hipokromi, saptandr. Konjuge olmayan bilirtibin
olarak ilerleyerek alt ekstremitelerde kuvvetsizlik ek- 3.64 ma/dLye yikselmisti ve Hb clekuoforezinde HbF:
lendigi belirlendli. Hastann ézgecmisinde, 5 vasindan beri 970, HhA2: %2 bulundu. Akciger grafisinde vertebra
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Resine 12 Torakal VR aksiyel (oo, sagital (0 ve koronal () gariintihivinde ekstranediiler hematopoesis ile iyt epidioal mesefede yer
alair kitlerin T3-T10 arastnde multisegmenter kord basisinia yol ag¢tigr izleniyor.

korpuslannda  trabekiiler  konfiglirasyon  ve  kos-

tovertebral bileskede kahinlasma dikkati ¢cekiyordu.

Yapilan torakal MRI'da T1 ve T2A kesitlerinde pa-
raveriebral yumusak dokunun hiperakiil kemilk iligi dan-
sitesinde oldugu goriildii ve ekstramediiler hematopoesis
ile uyumlu dansite artist saptandr. Epidural mesaftede
saptanan bu goriintim T3-T10 arasinda kord basisina yol
acmaktayds (Resim la,b,e). Bu aralikta spinal kord mye-
lomalazik gorintimde olup vapilan lomber MRI normal
stnurlarda idi,

Tedavi'de toplam 3 (inite tam kan verildi, boylece Hb
12 g/dL'de tutuldu. Bu sirada toplam doz 1500 rad olmalk
lizere radyoterapi ve oral kortikosteroid uygulandi. Bu
donem icerisinde her hangi bir komplikasyon gelismedli.
Hastanin yapian kontrol norolojik muayenelerinde tama
vakin diizelme saptandi ve konuol MRUlannda he-
matopoetik dokuda belirgin bir azalma oldugu  be-
lirlendli.

Tartisma:

Talasemi, hemoglobin molekdliindeki bir veya daha
fazla globtilin zincirinin sentezindeki delektle giden oto-
zomal resessif bir hastalikur. B-talasemide hemoglobinin
B zinciri azalmus veya yoktur, Fazla o zincir tiretimi |, glo-
bulin zicirindeki defektin siddetine bagl olarak hemolitik
anemiye neden olur (5). Bu da intramediiler inefektif e-
ritopoez ve ekstramediiler hematopoez ile kompanse e-
dilir. B talasemi major hastalarnt (agr formu) he-
makromatozisin komplikasyonlanndan korunmalk icin
hayat boyu transtiizyon ve selasyon tedavisine ihtiyag
duyarlar, Fakat B talasemia intermedia hastalar nadiren
veya hi¢ transfizyona ihtiyag duymazlar, B Talaseminin
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genis klinik spektrumundan sorumlu 139 gen mutasyonu
bilinmektedir. Ekstramediiler hematopoezin en sik ol-
dugu yerler fetal hematopoetik dokular, karaciger, dalak
ve lenfaik dokudur. Ender olarak da bobrek, adrenal
bezler, kalp, paravertebral yumusak doku, meme, ttikrtik
bezleri, ayaklar, prostat ve epididimde ekstramediler he-
matopoez gortltir. Spinal kord basisina yol acan eks-
tramediler hematopoez vakalart ender de olsa rapor e-
dilmistir ve genelde torakal bolgede rastlanmaktadir (4,7),
Bunun spinal kordun capinn bu bolgedeki darhigima bagls
olabilecegi diistiniilmektedir. Bu olay genelde B talasemili
hastalarda goriinmekiedir,

Epidural hematopoezin yerini aciklayacak iki hipotez
vardr, Biricisi kemik iligi komsu vertebradan koken al-
mast ikincisi ise epidural araliktaki mezensimal orjinli
hiicrelerin. multipotent hematopoetik stem hiicrelerine
dontismesidir (10).

Eskiden Dbildirilen vakalarda myelografi teknigi ile
kord basisi saptanirken (1), zamammizda CT ve MRI bu
teknigin yerine alnustur(14). Epidural ve subdural he-
mapoetik dokunun gosterilmesinde MRI , CT'den daha
tistlin bir tetkiktir (12).

Bu az goriilen komplikasyonu onlemek icin tek-
rarlayan transfiizyon ve/veya steroid tedavisi ya da rad-
yoterapi ve cerrahi tedavi yontemlerinden biri veya kom-
binasyonlan kullanabiliv (8,14). Tam, klinige ve né-
roradyolojik temele dayanduildigy icin bu vakada his-
topatolojik gerek  du-
vulmamaktachr. Cerrahi girisimden  kaginmanuzin ana

inceleme  icin - biyopsiye
nedeni hematopoetik dokunun ¢ok yaygin olarak spinal
kordu kaplamasi, hastarun paraplejik olmamast ve masif

kanama riskinin yiiksek olusu idi (15).



Spontan veya transfizyon tedavisine ragmen  iyi-

lesmeler ve tekrarlamalar bu tip vakalarda bildirilmigti
(8). Bu nedenle cok radyosensitif olan bu doku icin derin
raclyoterapi uyygulanmahdir (89). Hastanuzin sikayetleri
iki yil once baslamasina ragmen tekrarlayan transtiizyon

ve radyoterapi sonrasinda tama yakin ivilesme  gos-

lermistir,
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