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Ozet

Summary-

Beta talassemi majoriu hastalarin M-mode ve Doppler
ekokardiogra. fi ile sislolik ve diyastolik fonksiyonlarinin deger-
lendirilmesi, olasi1 kardiomiyopatinin erken saptanmast agisin-
dan onemlidir. Selasyon tedavisinin kardiyak disfonksiyona
karst koruyucu etkisi tartismaldir. Calismaya diizenli trans-
Jitzyon uygulanan 21 homozigot beta talassemi majorlu hasta
ile 21 yas ve cins uyumlu saghkli kontrol olgusu alindi.

Hastalar karsilastirma igin konjestifkalp yetmezligi olan
ve olmayan olarak iki gruba ayrildi. Sol ventrikiil sistol sonu
capt ve sol ventrikiil diyastol sonu ¢apt kontrol grubuna gore
konjestif kalp yetmezligi olan ve olmayan grupta anlaml
olarak yiiksek bulundu (p<0.01). Ejeksiyon fraksiyonu konjes-
lif kalp yetmezligi olmayan hasta ve kontrol grubunda farki
degilken (p>0.05), konjestifkalp yetmezIligi olan grupta belir-
gin digstik saptandi  (p<0.01). Fraksiyonel kisalma konjestif
kalp yetmezligi olan ve olmayan hasta grubunda kontrol
grubuna gore belirgin diisiik bulundu (p<0.01). Sol ventrikiil
arka duvar sislolik  kalinlik  kontrol grubuna gore farkl
degilken (p>0.05), interventrikiiler septumun diyastolik kalin-
lik ve sol ventrikiil arka duvar diyastolik kalinlik &lgiimleri
konjestifkalp yetmezligi olan ve olmayan hasta grubunda ista-
tistiksel olarak anlamli yiiksek bulundu (p<0.01). Konjestif
kalp yetmezligi olmayan hasta grubunda aort ve sol atrium
capt kontrol grubundan farkl degilken (p>0.05), konjestifkalp
yetmezligi olan hasta grubunda anlamh yiikseklik saptandi
(»<0.01).
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M-mode and Doppler ecocardiographic evaluation ofthe
patients with beta thalassemia major is important for early de-
termination of a potential cardiomyopathy. Protective effect of
chelation therapy on cardiac dysfunction is not well-known in
patients with thalassemia major. Twenty-one patients with ho-
mozygotes beta thalassemia major currently followed up in our
hospital and twenty-one healthy children were considered for
analysis. Each ofthalassemia patients was receiving transfu-
sions regularly.

Patients were devided into two groups which named
congestive heart failure (CHF) present and absent. M-mode
echocardiographic investigations showed significant in-
crease in left ventricular end systolic and diastolic dimension
in both patient group. p<0.01). Ejection fraction was de-
creased significantly in CHF-present group (p<0.0l); but it
isn't differ in CHF-absent group (p>0.05). Fractional short-
ening showed significant decrease in both patient group
(p<0.01). Although left ventricular posterior wall sistolic
thickness didn't differ from control group (p>0.()5), interven-
tricular septal and posterior free wall diastolic thickness
were significantly different in both patient group (p<0.01).
Aorta and left atrium dimensions were increased only in
CHF-present group (p<0.01).

Transmural early and late diastolic peak flow velocities,
transtricuspid early and late diastolic peak flow velocities and
tricuspid E/A ratios didn't show any significant difference in
both patient group (p> 0.05). Although mitral E/A ratios did-
n't differ in CHF-absent group, it showed significant increase
in CHF-p>resent group when compared with controls.

In our study, five patients aged 15-21 years had symp-
toms of congestive heart failure. These patients had irregular
chelation therapy. After cardiac dysfunction detected, chela-
tion therapy was performed regularly with higher dose and
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Bela talasseuii majorlu hastalarin  Doppler ekokardio-
grafik bulgulart kontrol grubu ile karsilastirildiginda konjestif
kalp vetinezligi olan ve olmayan hasta grubunda mitral kapak
E ve A, trikiispit kapak E ve A degerlerinde ve trikiispit kapak
E/A oraminda ii¢ grup arasinda istatistiksel o/arak anlaml
farkliik saptanmady (p>0.05). Mitral E/A oram kontrol grubu
ile karsiuastirildiginda, konjestifkalp yetmezligi olmayan grup-
ta istatistiksel olarak farkh degilken, konjestif kalp yetmezIligi
olan hasta grubunda anlamli yiiksek bulunmustur (p<0d)5).

Calismamizda  onceden  diizenli  selasyon —uygulanamayan
5 hastada konjestif kalp yetmezligi saptandi. Kardiyak dis-
Jonksiyon saptandiktan sonra diizenli olarak uygulanan, dozu
ve sikligi artirilan gelasyon tedavisi ile bu hastalarin ikisinin
siswolik  fonksiyon  degerlerinde  giderek  diizelme  saptandi.
Buna dayanarak diizenli transfiizyon alan talassemi majorlu
hastalarda selasyon tedavisinin uygun sekilde yapilmasi ve
hastalarin ~ belirli  araliklarla  ekokardiografik olarak kontrol
edilmelerinin uygun olacag kanisindayiz.

Anahtar Kelimeler: Talassemi major, Selasyon,
Ekokardiografi. Sistolik fonksiyon,
Diyastolik fonksiyon

T Klin Kardiyoloji 1999, 12:73-79

Iniant doneminden itibaren agir hemolitik ane-
mi ve meffektif eritropoez homozigot beta ta-
lasseminin temel karakteristik ozelligidir.
Tekrarlanan kan transfliizyonlan halen tedavide
onemli bir yer tegkil etmektedir. Talassemi majorlu
hastalarda uzun siireli transfiizyon tedavisi, eks-
travazal hemoliz ve demirin artmis intestinal ab-
sorbsiyonu asir1 demir yiikiine yol acar. Bunun
sonucunda birgok organda hemosideroz gelisir.
Miyokartta demir depolanmas: kalpte sol ventrikiil
disfonksiyonu ile sonuglanir. Bu hastalarda en sik
6lim nedeni konjestif kalp yetmezligi ve aritmi-
lerdir. Kalbin hemakromatozu genel olarak sol vent-
rikiil diyastol capinda artma ve sistolik fonksiyon-
larda bozulma ile karakterli dilate kardiyomiyopati
olarak tanimlanmasina karsin, bazi1 hastalarda
azalmig sol ventrikiil dolumu nedeniyle restriktif
kardiyomiyopati olarak ta karsimiza gelebilmekte-
dir. Sistolik fonksiyon bozuklugu daha sik olarak
arastirilmakla birlikte, diyastolik fonksiyon bozuk-
lugu konusunda da bildiriler artmaktadir (1-7).

Bu ¢alismanin amaci fakiiltemizde izlenen be-
ta talassemi majorlu hastalarin M-mode ve Doppler
ekokardiografi ile sistolik ve diyastolik fonksiyon-
larinin  degerlendirilmesi ve selasyon tedavisinin
kardiyak fonksiyonlara etkisinin arastirilmasidir.
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frequently than previous. Then, systolic functions in 2 of 5 pa-

tients improved gradually. We suggest that proper chelation
therapy and routine echocardiographic investigation should he
performed in patients with thalassemia major.

Key Words: Thalassemia major, Chelation,
Echocardiography, Systolic function,
Diastolic function

T Klin J Cardiol 1999. 12:73-79

Metodlar
Hasta grubu

Calismaya Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi
Pediatrik Hematoloji Bilimdali'nda izlenen ve
diizenli transfiizyon uygulanan 21 homozigot beta
talassemi majorlu hasta alindi. Hastalar 6- 21 yas
arasinda (ortalama yas 14+5) idi. Hastalarin 8'i kiz,
13" @ erkek idi. Hastalar konjestif kalp yetmezligi
olan (5 hasta) ve olmayan olarak iki gruba ayrildi.
Konjestif kalp yetmezligi olmayan grubun yas orta-
lamas1 13 £+ 5 idi ve 4 erkek, 12 kiz vardi. Konjestif
kalp yetmezligi olan grubun yas ortalamasi 17 + 4
idi ve 4 erkek, 1 kiz vardi. Hastalar 3-4 haftada bir
10-13 g/dl olacak sekilde

transfliizyon almakta idi.

hemoglobin diizeyleri
Hastalarin hepsine 4
yasindan Once transfiizyon tedavisi baslanmigtir ve
en son izlcmlerinde haftada 4-6 kez desferriok-
samin ile serum ferritin diizeylerinin 1000-2000 ng/
ml arasinda tutulmasi amaglanarak selasyon uygu-
lanmaktadir. Ancak, bu ferritin degerlerine son yil
i¢inde diizenli selasyon alan hastalarda ulasilmistir.
Klinik,
olarak kardiovaskiiler hastalik kanitt olmayan 21

clektrokardiografik ve ekokardiografik

yas ve cins uyumlu olgu kontrol grubu olarak alin-
mistir.

T Klin Kardiyoloji 1999. 12
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M-mode / Doppler Ekokardiografik deger-
lendirme

Wingmed System Five ultrasound sistemi ile
M-mode, iki boyutlu (2-D), pulse ve renkli Doppler
ekokardiografik degerlendirme yapilmistir. M-
mode Ol¢iimlerde voliim yiliklenmesine ait aort ve
sol atrium ¢api; sol ventrikiil sistolik fonksiyonlar
i¢cin sol ventrikiil sistol sonu ¢ap (SVSSC), sol ven-
trikiil diyastol sonu c¢ap (SVDSC), ejeksiyon frak-
siyonu (EF) ve fraksiyonel kisalma (FK); interven-
trikiiler septum (IVS) ve arka duvarda hipertrofi
icin IVS diyastolik kalinlik (IVSDK), sol ventrikiil
arka duvar sistolik kalinlik (SVADSK) ve sol ven-
trikiill arka duvar diyastolik kalinlik (SVADDK)
Ol¢limleri alinda.

Doppler ekokardiografi ile mitral ve trikiispit
akim velositeleri olgiildi. Erken diyastol (E) ve
atrial kontraksiyon (A) maksimum akim velositesi
kaydedildi. En az 3 kardiyak siklusta ol¢iilen E ve
A maksimum akim hizlar1 kaydedildi ve E/A oran-
lan hesaplandi. Disritmisi olan olgularda 6l¢iimler
icin normal atimlar esas alindi. Ekokardiografik
6l¢imler Amerikan Ekokardiografi toplulugu
kriterlerine gore yapildi (8). Ekokardiyografik
degerlendirmeler Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dalt'
nda goérev yapan ig¢ arastirict tarafindan yapilmis
olup "intra-observers" ve "inter-observers"
degiskenliklere bakilmamistir.

Istatistik

Veriler ortalama =+ standart deviasyon olarak
gosterildi. Calisma grubu ve kontrol grubu arasin-
daki farklilik konjestif kalp yetmezligi olmayan
grupta Student' t testi, konjestif kalp yetmezligi

olan grupta Mann Whitney U testi yapilarak deger-
lendirildi. P< 0.05 anlamli olarak kabul edildi.

Sonuglar
Klinik bulgular

Hastalar 6-21 yas arasinda idi (ortalama 14 £ 5
yas) ve 6-15 yasinda 12 hasta, 16-21 yas arasinda 9
hasta vardi. Konjestif kalp yetmezligi bulgulan
olan 5 hastanin ekokardiografileri dilate kardi-
yomiyopati ile uyumlu bulunarak digital, ACE in-
hibitérii ve furosemid ile antikonjestif tedavi basg-
landi. Bu 5 hastanin 2'sine daha sonra ortaya ¢ikan
disritmi nedeniyle tedavi baslandi. Degerlendirme
sirasinda hastalarin Hb diizeyleri 11-13 gr/dl
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arasinda idi. Diizenli selasyon Oncesi ferritin deger-
leri ortalamasi konjestif kalp yetmezligi olan 5 has-
tanin 4110 £ 1390 ng/ dl, diger hastalarin 3350 +
1580 ng/dl idi. Hasta ve kontrol gruplari arasinda
kalp hiz1 ve sistolik/diyastolik kan basinci agisin-
dan fark yoktu.

M-mode/ Doppler Ekokardiografi bulgular:

Hastalar karsilagtirma igin konjestif kalp yet-
mezligi olan ve olmayan olarak iki gruba
ayrilmistir. Sol ventrikiil sistol sonu g¢apt ve sol
ventrikiil diyastol sonu ¢api kontrol grubuna gore
konjestif kalp yetmezligi olan ve olmayan grupta
anlamli olarak yiiksek bulundu (p<0.01). Ejeksiyon
fraksiyonu konjestif kalp yetmezligi olmayan hasta
ve kontrol grubunda farkli degilken (p>0.05), kon-
jestif kalp yetmezligi olan grupta belirgin diisik
saptandi (p<0.01). Fraksiyonel kisalma konjestif
kalp yetmezligi olan ve olmayan hasta grubunda
kontrol grubuna gore belirgin diisik bulundu
(p<0.01). Sol ventrikiil arka duvar sistolik kalinlik
kontrol grubuna gore farkli degilken (p>0.05), in-
terventrikiiler septumun diyastolik kalinlik ve sol
ventrikiil arka duvar diyastolik kalinlik dl¢limleri
konjestif kalp yetmezligi olan ve olmayan hasta
grubunda istatistiksel olarak anlamli yiiksek bulun-
du (p<0.01). Konjestif kalp yetmezligi olmayan
hasta grubunda aort ve sol atrium ¢api kontrol
grubundan farkli degilken (p>0.05), konjestif kalp
yetmezligi olan hasta grubunda anlamli yiikseklik
saptandi (p<0.01). Konjestif kalp yetmezligi olan
grupta dozu ve sikligr artirilan selasyon tedavisi ile
iki hastanin ejeksiyon fraksiyonu degerleri sirasiy-
la 0.20 ve 0.22'den 0. 26 ve 0.29'a yiikselmistir.

Beta talassemi majorlu hastalarin Doppler
ekokardiografik bulgulart kontrol grubu ile
karsilastirildiginda konjestif kalp yetmezligi olan
ve olmayan hasta grubunda mitral kapak E ve A
degeri, trikiispit kapak E ve A degerlerinde ii¢ grup
arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik saptan-
mad1 (p>0.05). Trikiispit kapak E/A oranlari agisin-
dan da konjestif kalp yetmezligi olan ve olmayan
hasta ve kontrol grup arasinda farklilik bulunmadi
(p>0.05). Konjestif kalp yetmezligi olmayan grup
kontrol grubu ile karsilastirildiginda mitral E/A
orani istatistiksel olarak farkli degilken, konjestif
kalp yetmezligi olan hasta grubunda anlamli yiik-
sek bulunmustur (p<0.05).
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Tartisma

Miyokartta asin demir yiikiine bagh ta-
lassemik kardiyomiyopati, transflizyon
yapilan talassemi majorlu hastalarda en Onemli

diizenli

O0liim nedenidir. Hastaligin ileri donemlerinde
genellikle ikinci dekatta baslayan sistolik dis-
fonksiyon, sol ventrikiil dilatasyonu, azalmis ejek-
siyon fraksiyonu gozlenir. Postmortem inceleme-
lerde miyokardial hiicrelerde demir depolanmasina
bagli atrial ve ventrikiiler dilatasyon, ventrikiil du-
varlarinda kalinlagsma, total kalp agirliginda belir-
gin artis ve miyokard ve ileti sisteminde fibroz gos-
terilmistir  (7,9).
fonksiyonlar olsa da egzersiz sonucunda ejeksiyon
fraksiyonunda hafif diisme olabilmektedir.

Dinlenirken normal sistolik

Beta talassemi major gercek bir hemakromatoz
degildir; kronik hemolitik anemi, demir depo
hastaligi ve siklikla miyoperikarditin bir kombi-
nasyonudur. Son yillarda beta talassemi majorda
sol ventrikiil dilatasyonu ve yetmezliginde hasta-
larin  immun sistemlerindeki anormallikler sonucu
olusan miyokarditin 6nemli rol oynadigi, agir
demir depolanmasinin ise sag ventrikiil dilatasyonu
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ve sol ventrikiiler restriktif anormalliklere neden
oldugu bildirilmektedir (5,10). Miyokardial demir
depolanmasi1 dalak ve karacigerden sonra ortaya
¢ikar. Diger organlar demir ile satiire olmadan
kalpte demir depolanmas1 olmaz (11).

Doppler ekokardiografinin kullanima girmesi
ile sol ventrikiil diyastolik fonksiyon bozuklugu
bircok kardiyak hastalikta tanimlanmistir (12,13).
Sol wventrikiill sistolik ve diyastolik fonksiyon
bozuklugu konusundaki oOnceki g¢aligmalar ¢ogun-
lukla eriskin talassemik hastalarda yapilmistir. ki
boyutlu ekokardiografide dlgiilen kalp bosluklarina
ait normal degerler de eriskinlerde yapilan ¢alis-
malara dayanmaktadir. Bu nedenle ¢alismamiza
alman talassemik hastalarin M-mode ve Doppler
ekokardiografik verileri yas ve cins olarak uyumlu
normal kontrollerle karsilasiirilmigtir.

sonucunda saptadigimiz sol
sol ventrikiil diyastol

Caligmamizin
ventrikiil sistol sonu capi,
sonu capi, interventrikiiler septum diyastolik kalin-
lik ve sol ventrikiil diyastol sonu ¢apinda konjestif
kalp yetmezligi olan ve olmayan iki grupta kontrol
grubuna gore istatistiksel olarak anlamli artig bu-

Tablo 1. Hasta ve kontrol grubundaki M-mode ve Doppler ekokardiografik bulgularin ortalama + standart

sapma degerleri

Eko/ Doppler indeksleri Hasta KKY'Ili Hasta Kontrol
M-mode (n=16) (n=5) (n=21)
SVDSC (mm) 46 £ T** 56 £ 6** 39 +£4
SVSSC (mm) 30 £ 5** 43 £ 6%* 23 +3
EF (%) 72 +5 55 & T** 70 £7
FK (%) 36 + 3* 23 & 4%* 40 +6
IVSDK (mm) E 9 £ 3* 6+2
SVADDK (mm) 5+2
SVADSK (mm) 10 + 2 9+ 1 9+2
Aort ¢apt (mm) 21 £4 26 + 2%* 19+4
Sol atrium ¢ap1 (mm) 26 £ 8 37 £4** 24 +4
Doppler
Mitral E (em/s) 102 + 13 105 + 5 93 i 18
Mitral A (cm/s) 61 = 12 54 +8 56 + 12
Mitral E/ A 17 £0,3 2 + 0,3* L7 £ 03
Trikiispit E (cm/s) 68 = 12 65 +9 61+9
Trikiispit A (cm/s) 50 £ 14 50 £9 44 £9
Trikiispit E/ A 14 +0,3 13 £0,2 14 +0,3

p< 0.05

p< 0.01
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lunmustur. Aort ve sol atrium c¢ap1 konjestif kalp
yetmezligi olan grupta anlamli olarak yiiksek bu-
lunmustur. Bu durum miyokartta artmis demir yiiki
ve kronik anemiye ikincil volim yiiklenmesine
bagli olabilir. Ertug ve ark. (14) daha once izledik-
leri ejeksiyon fraksiyonu normal olan 19 beta ta-
lassemi majorlu hastanin M-mode ekokardiografik
degerlendirmesinde c¢alismamizla benzer sekilde
sol ventrikiil diyastol sonu ve sistol sonu g¢aplarini
ve septal cap1 kontrol grubuna gdre anlamli olarak
yiksek bulmustur. Konjestif kalp yetmezligi olan
hasta grubunda sistolik fonksiyonlarin bozuklugu-
nun diger bir gostergesi de ejeksiyon fraksiyonu ve
fraksiyonel kisalmanin saglikli kontrollere gdre be-
lirgin olarak diisiik saptanmasidir. Konjestif kalp
yetmezligi olan hasta grubunda istatistiksel olarak
anlamli ejeksiyon fraksiyonu disiikligiinin klinik
olarak anlamli olmadig1 diisiiniilmektedir.

Grisaru ve ark. (3) ise talassemi majorlu hasta-
larin pulmoner fonksiyonlar ile birliktte sol ve sag
ventrikiil sistolik ve diyastolik fonksiyonlarini in-
celemisler ve sag ventrikiiliin sol ventrikiilden daha
once etkilendigini bildirmislerdir. Bu c¢alismada
hastalarda sag ventrikiil dilatasyonu oldugu, sag
ventrikiil diyastolik alaninin arttigi, trikiispit kapak
A/E oraninin arttig1, yani sag ventrikiil kompliyan-
smda azalma oldugu rapor edilmistir. Calismamiz-
da trikiispit kapak E, A ve E/A degerlerinde kon-
jestifkalp yetmezligi olan ve olmayan hasta grubu
ile kontrol grubu arasinda istatistiksel olarak an-
lamli farklilik saptanmamigtir. Hastalar iki boyutlu
ekokardiografi ile degerlendirildiginde konjestif
kalp yetmezligi olan grupta sag ventrikiil boyut-
larinda kismen artis olmakla birlikte iststistiksel
degerlendirme yapilmamistir. Bulgularimiz sag
ventrikiilde daha erken olarak ortaya g¢ikan bir et-
kilenmeyi desteklememektedir. Hastalarimizdan
diizenli olarak selasyon uygulananlarda bile once-
likle sol ventrikiil diyastol sonu, sistol sonu ve du-
var ¢aplarinda artis bulunmus, diizensiz selasyon
uygulananlarda ise ejeksiyon fraksiyonu ve fraksi-
yonel kisalma degerlerinde diisiikliik ile dilate kar-
diomyopati saptanmistir.

Talassemi majorlu hastalarda desferrioksamin
ile demir selasyon tedavisi 1970'lerin sonunda
baslamistir. On calismalar bu tedavinin ikinci
dekatta ortaya ¢ikan kardiyak hasardan hastalari
koruyabilecegini gostermektedir (15,16). Spirito ve

TKlinJ Cardiol 1999, 12
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ark. (4) ikinci dekatta degerlendirilen 32 talassemi
majorlu hastanin 16' smda (%50) erken diyastolik
akim velositesini (E) yiiksek ve pik ge¢ diyastolik
akim velositesini normal bulmus ve E/A oranini
normal  kontrollere goére yiiksek oldugunu
bildirmistir. Bu restriktif 6zelikte diyastolik dis-
fonksiyona sol ventrikiil duvarlarinda demir de-
polanmasi sonucu setlesmenin neden olabilecegini
belirtmistir. Spirito ¢alisma sirasinda tiim hastalar-
da goézlenmeyen diyastolik disfonksiyonun daha
sonraki donemlerde diger hastalarda da ortaya ¢ika-
cagini savunmustur. Ayrica, bu ¢alismada diyasto-
lik disfonksiyonun optimal selasyon uygulanan
hastalarda da oldugu bildirilmistir. Ancak, Doppler
diyastolik indeksleri ¢ogunlukla eriskin standart-
larina gore degerlendirildiginden ve normal deger-
lerde genis aralik oldugundan bu durumun dikkatle
izlenerek uzun donem sonuglarinin beklenmesi
gerektigi vurgulanmistir. Bu nedenle, erigkin stan-
dartlar1 yerine yas ve cins uyumlu saghkli kont-
roller ile karsilagtirma yaptigimiz c¢aligmamizda
konjestif kalp yetmezligi olan 5 hastada mitral ka-
pakta E/A oram kontrol gruba goére yiiksek bulun-
mus ve diyastolik disfonksiyon olarak yorumlan-
mistir. Konjestif kalp yetmezligi olmayan hasta
grubunda ise diyastolik disfonksiyon saptan-
mamigtir.

Kremastinos ve ark. (5) sol ventrikiil fonksi-
yonlari normal olan beta talassemi majorlu 88 has-
tay1 iki gruba ayirarak 8-19 yas arasinda 34 hasta ve
20-35 yas arasinda 54 hastanin diyastolik fonksiy-
onlarini karsilastirmistir. Iki grup arasinda ortalama
E, A ve E/A degerlerinde farklilik olmamasina
karsin, erigkin gruptaki yiiksek ferritin degeri olan
(5542+1325 ng/ ml) 7 hastada restriktiftipte diyas-
tolik anormallik bulundugu bildirilmistir. Calis-
mamizda diyastolik fonksiyon bozuklugu saptanan
5 hastanin ferritin degerleri diizensiz selasyona
bagl yiiksek idi. Ancak, konjestif kalp yetmezligi
ortaya ¢iktiktan sonra antikonjestif tedavi ile birlik-
te dozu ve siklig1 artirilan selasyon tedavisi ile fer-
ritin degerleri 1000-2000 ng/ ml arasinda tutularak
2 hastada ejeksiyon fraksiyonu ve fraksiyonel
kisalma degerlerinin arttig1 gézlenmistir.

Yaprak ve ark. (6) c¢alismalarina aldiklar1 63
talassemili hastanin 55'inde sistolik fonksiyonlarin
normal  oldugunu, 8 Thastanin fraksiyonel
kisalmasinin ~ %28'in  altinda  bulundugunu
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bildirmistir. Sistolik fonksiyonlarin normal oldugu
54 talassemi majorlu hastanin 34'lindc (%54) diyas-
tolik disfonksiyon saptandigi, bunlardan 10 has-
tanin (%38) 10 yasin altinda oldugu bildirilmistir.
Bu c¢alismada, sistolik fonksiyonlarinda bozukluk
olan 8 hastanin hepsinde diyastolik disfonksiyonun
da eslik etmesi nedeniyle genellikle sol ventrikiil
sistolik fonksiyonlarinin iyi korundugu, o6ncelikle
diyastolik disfonksiyon gelistigi ve son donemde
dilate kardiyomiyopatiye gidis oldugu belirtilmek-
tedir. Ozbarlas ve ark (17) da restriktif diyastolik
anormalligin talassemik hastalarda sol ventrikiil
sistolik fonksiyonlari normal iken ortaya ¢iktigini
rapor etmistir. Calismamizda sistolik fonksiyonlari
bozuk olan hastalarda diyasyolik disfonksiyonun
da eslik ettigi saptanmig, ancak bu hastalar son-
radan bizim izlemimize girdiginden diyastolik
fonksiyon bozuklugunun baslangic1t belirlene-
memistir.

Beta talasemi majorlu hastalarin selasyon te-
davisine uyumlar1 sosyal giivenceleri ile yakindan
iliskilidir. Ayrica, selasyon tedavisinin haftanin en
az 5 giind cilt alt1 infiizyon yontemiyle yapilmasi
gerektiginden ¢ocuklarin uyum zorlugu ortaya ¢ik-
maktadir. Transfiizyon tedavisi ile birlikte selasyon
verilmedigi takdirde konjestif kalp yetmezligi ile
birlikte diger olumsuz demir birikimi etkilerinin
gelismesi kaginilmaz oldugundan hastalari tama-
men selasyon tedavisi disinda birakmak etk
degildir. Sonugta selasyon tedavisi alan ve almayan
olarak iki hasta grubu olusturmak mimkiin ola-
mamistir. Buna karsilik, hastalarimiz sonuglarin da-
ha saglikli degerlendirilebilmesi i¢in konjestif kalp
yetmezligi olan ve olmayan olarak iki gruba
ayrilmistir.

Konjestif kalp yetmezligi bulgulari olmayan
hastalarimiz diger bes hastaya gore daha diizenli
selasyon uygulamakta oldugundan ferritin diizey-
leri daha diistiktiir. Konjestifkalp yetmezligi ve sis-
tolik disfonksiyon olan 5 hasta ise ikinci dekatta
15-21 yaslarinda ve diizenli selasyona geg
baslanan, yiiksek ferritin diizeyleri olan hastalardir.
Bu hastalarin birinde ventrikiiler tasikardi ataklari
nedeniyle amiodaron tedavisi, birinde sik ven-
trikiiler ekstrasistol nedeniyle propafenon tedavisi
baslandi. Konjestif kalp yetmezligi gelisen hasta-
larda olumsuz kosullar diizeltilerek diizenli ve
yogun selasyona gegilmis; digital, A CE inhibitori
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ve diiiretik tedavileri baslanmistir. Sonugta, 2 has-
tanin sistolik fonksiyonlarinda giderek diizelme
oldugu go6zlenmistir. Hastalardaki hizli klinik
diizelme antikonjestif tedavi ile agiklanabilir.
Ancak, bu hastalarda altta yatan temel neden
miyokartta demir birikimi oldugundan, o6zellikle
ekokardiyografide saptanan sistolik fonksiyonlar-
daki diizelmenin uygun selasyon tedavisine baglh
oldugunu diisiinmekteyiz.

Kalbin hemakromatozu sol ventrikiil diyastol
capinda artma ve sistolik fonksiyonlarda bozulma
ile karakterli dilate kardiyomiyopati olarak
sonuglanmakla birlikte, azalmis sol ventrikiil dolu-
mu nedeniyle diyastolik disfonksiyonda
goriilebilmektedir. Ekokardiografik bulgularin
Prognostik Onemi olup olmadigi, olasi sistolik
fonksiyon bozuklugunun baglangi¢ zamaninin sap-
tanmasit ve desferrioksamin ile daha yogun ve
diizenli selasyon tedavisi uygulanarak kardiyak dis-
fonksiyonun o6nlenip onlenemeyecegini belirlemek
i¢in daha ¢ok sayida hastay1 kapsayan, kontrollii ve
uzun siireli ¢alismalara gereksinim vardir.

KAYNAKLAR

.Leon M B, Borer JS, Bacharach SL. Detection of early car-
diac dysfunction in patients with severe beta-thalassemia
and chronic iron overload. N Eng J Med 1979; 301: 1143-
48.

—_—

2. Lewis BS, Rachmilewitz EA, Amitai N. Left ventricular
function in beta- thalassemia and the effect of multipl trans-
fusions. Am Heart J 1978; 96: 643-5.

3. Grisaru D, Rachmilewitz EA, Mosseri M, Gostman M,
Latair JS. Cardiopulmonary assesment in beta- thalassemia
major. Chest 1990; 98: 1138-42.

4. Spirito P, Lupi G, Melevendi C, Vecchio C. Restrictive dias-
tolic abnormalities identified by Doppler echocardiography

in patients with thalassemia major. Circulation 1990; 82:
88-94.

5. Kremastinos DT, Tsiapras DP, Tsetsos GA. Left ventricular
diastolic Doppler characteristics in beta- thalassemia major.
Circulation 1993; 88: 1127-35.

6. Yaprak I, Aksit S, Ozturk C, Bakiler AR, Dorak C, Turker
M. Left ventricular diastolic abnormalities in children with
b-thalassemia major: A Doppler echocardiography study.
Turk JPediatr 1998; 40: 201-9.

7. Valdes-Cruz L M, Reinecke C, Rutkowsky M. Preclinical ab-
normal segmental cardiac manifestations of thalassemia
major in children on transfusion-chelation therapy: echo-
graphic alterations of left ventricular posterior wall contrac-
tion and relaxation pattern. Am Heart J 1982; 103: 505-11.

T Klin Kardiyoloji 1999, 12



BETA TALASSEMi MAJORLU HASTALARIN KKOKARDIOGRAFIK DEGERLENDIRILMESI

8. Sahn DJ, Dc Maria A, K,sslo J, Weyman A. The committee
on M-modc standardization of the American Society of
Echocardiography: results of survey of echocardiographic
measurements. Circulation 1978; 58: 1072-83.

9. Arnett EN, Nienhuis AW, Henry WL, Ferrans VJ, Redwood
DR, Roberts WC. Massive myocardial hemosiderosis: A
structure-function conference at the National Heart and
Lung Institute. Am Heart J 1975; 90: 777.

10. Dwyer J, Wood C, McNamara J, WilliamsA, Andiman W,
Rink L, O'Connor T, Pearson H. Abnormalities in The im-
mun system of children beta-thalassemia major. Clin Exp
Immunol 1987; 68: 621-9.

11 .Buja L M, Roberts WC. Iron in The heart: etiology and clin-
ical significance. Am J Med 1971; 51: 209-21.

12.Thomas JD, Weyman E A . Echocardiographic Doppler eval-
uation of left ventricular diastolic function physics and
physiology. Circulation 1991; 84: 977-88.

T Klin J Canliol 1999, 12

Firat KARDELEN ve Ark

13. Yesildag O, Oram A, Kes S, Erbas T, Oram E, Ugurlu S.
Doppler echocardiographic evaluation of left ventricular di-
astolic function in type I diabetic patients. T Klin
Kardiyoloji 1992; 5: 173-6.

14.Ertug, M.H., Yegin,0., Bircan, 1., Artan, R., Giir-Giiven,
A.: Cardiac complications in beta-thalassemia major. Doga-
Turkish Journal of Medical Scienccs-Tiirk Saglik Bilimleri
Dergisi 1992; 16: 557-62.

15. Ehlers KH, Giardina PJ, Lesser M L. Prolonged survival in
patients with beta-thalassemia major treated with desfer-
rioxamine. J Pediatr 1991; 118: 540-5.

16.0livieri NF, Nathan DG, MacMillan JH. Survival in med-
ically treated patients with homozygous beta- thalassemia.
N Eng J Med 1994; 331: 574-8.

17.0zbarlas IN. Bilgic A, Giimriik F, Altay C. Talassemili
hastalarda sol wventrikiil diyastolik disfonksiyonunun

Doppler ekokardiografi ile degerlendirilmesi. Tirk
Kardiolojt Dem Ars 1993; 21: 85-9.

79



