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Ozet Summary
Amag: Beta talasemi majorlii olgularda miyokard da di Objective: In Thalassemia major overloaded iron depos
birikimine basli gelisen konjestif kalp yetersigi en sk in myocardium is main contrubiting factor for matty
6lim nedeni olarak bildirilmektedir. Ventrikilerssblik and mortality. The aim of the study is to study pineceal-
disfonksiyon gekiminden 6nce ortaya ¢ikan diyastc ing diastolic right ventricular dysfunction and taféect of
disfonksiyonlarin ~ saptanabilmesi ve  anjiyote ACEI in thalassemic patients..
konverting enzim inhibitdri olan enalaprilin talesema- Method: Right ventricular diastolic function study with po
jorlu olgularda sa ventrikil diyastolik fonksiyonlari tze- pler indices were used.
rine etkisi ara.tlr.lllmz.m a.lma(;la_ndl. ) Results: Children with Thalassemianajor having no le
Metod: Sol ventrikil sistolik kardiyak fonksiyonlar agsiar ventricdar systolic dysfunction were enrolled in the st
fark bulunmayan 48 talasemi majorli olguda iki ge After treatment with enalapril right ventricular 24 d-
enalapril tedavisi Oncesi ve sonrasi iki boy stolic indices of higher Evave velocity and E/A ratios ¢
ekokardiyografi ile saventrikiilin diyastolik parametrele- decreased from 0.68.21 to 6@0.22 and from 1.920.8¢

ri incelendi. Enalapril tedavisi gianan talasemi major
olgularda sg ventrikil diyastolik fonksiyonlarindan ca-
lisma balangicinda yiksek trikiispid @&alga hiz
0.65t0.21 den 6810.22 e inerken (p<0.05), ve yiksek |
orani, 1.920.85'den 1.520.45'e inmitir (p<0.05). E-
dalgasi deselerasyon zamani (E dt) #1888 msn’der
181+33 msn’e yikselngtir (p<0.05).

Sonug: Enalaprilin beta talasemi majorlii olgularda erkén d
nemde kullaniimasi gaventrikil diyastolik fonksiyolarin
korunmasinda etkili ve glvenilir bir ila¢ olaraklemek ca-
lismalarla dgerlendirilmesi gerekgi ongdrilmistr.

to 1.52+0.45 (p<0.05) respectively. E-wave decedliara
time (E dt) increased 1388 miliseconds to 18133
miliseconds (p<0.05).

Conclusion: Treatment with enalapril echocardiographic
showed significant improvement in right ventriculdia-
stolic function in thallasemic children. Effectslang tern
prognosis and survival needs further evaluation
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Talasemi  majorli olgularda  kardiyak disfonksiyonudur (5-7). Bgkin yas gruplarinda
komplikasyonlar en sik 6lim nedenidir. Tekrarla- kalp yetersizigine yol acan kardiyomiyopatilerde
yan transflzyonlar, ekstravaskiler hemoliz ve art-asemptomatik olgularin kalp yetersgztie girigini
mis intestinal demir emilimi sistemik birikime ve anjiyotensin konverting enzim inhibitérleri 6nle-
miyokard da hasara neden olmaktadir. Miyokarddamektedir (7,8). Asemptomatik veya hafif sistolik
demir birikimine bgli gelisen konjestif kalp yeter-  disfonksiyonu olan talasemi majérli olgularda
sizligi ortaya ciktiktan kisa bir stre sonra olgular profilaktik olarak kullaniminin diyastolik fonksi-
kaybedilmektedir (1-4). Kalp yetersigli gelisi- yonlarin bozulma stirecinde etkisini girema ge-
minde  Oncu  sdre¢  ventrikil  diyastolik regi dogmustur. Bu amacla hastanemizde takip
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edilen beta talasemili olgularda gsaventrikul simum akim hizi (A), 3: Erken/ge¢ diyastolik mak-
diyastolik fonksiyonlari dgerlendirilmistir. simum akim hiz orani (E/A), 4: Erken diyastolik
Materyal-Metod akim azalma zamani (Edt).

Calsmaya yalar 11.1+4.7 yil olan toplam 48 Istatistiksel dgerlendirmede degerler ortalama
olgu dahil edilmtir. Olgulardan rastlantisal olarak * Standart sapma olarak ifade editimi Gruplar
secilen 28'ine enalapril tedavisi sanmstir. Tim kendi iginde k@lastlrlllrken paired sample T test
olgular duzenli transfizyon programindadir. V€ nonparametrlk two-related test )_/bntem| kulla-
Pretransfiizyon ortalama hemoglobin 8.5 g/dl, has-N!1d!- 1ki grup arasi karlastirmada independent
tanemizde uygulanan stpertransfiizyon protokoluS&mple T test ve two independent test yontemi
sonras! ortalama hemoglobin 13 g/drdir. Tum Kullanildi. B< 0.05 olan veriler istatistiksel olarak
olgular  demir selasyonu icin  duzenli anlamli kabul edildi.
desferoksamin tedavisi almaktadir. Tum olgularda enalapril tedavisi iyi tolere

Semptomatik kalp yetersizii olmayan ve  edilmis yan etki goriimengtir.
kardiyak ilac kullanmayan (New York Heart
Association’a gore sinif 1), ekokardiyografides sa Bulgular
ventrikul sistolik fonksiyon bozukiu olmayan Enalapril kullananlarla kullanmayanlarin bazal
(FS> %25) olgular ¢caima kapsamina alindi. Ol- doppler ekokardiyografik él¢timlerinde fark yoktur
gularin timuniin elektrokardiografileri normaldi. (p>0.05). Enalapril kullananlarla kullanmayanlarin
Sistolik ve diyastolik kan basinglari normal s& ventrikll diyastolik parametreleri tabloda goste-
persentil dgerlerindeydi. Serum elektrolitleri, rilmistir (Tablo 1, 2). Enalapril tedavisi alan ve al-
karacger ve renal fonksiyon testleri normaldi. mayan iki grubun d¢ ay sonraki kontrol
Bazal dgerlendirme sonrasi ila¢ grubuna has- ekokardiyografik verileri kaulastirldiginda ise sa
tane etik kurulunun onayi ile enalapril 0.3-0.5 ventrikul diyastolik fonksiyonlarindan E- dalga ihiz
mg/kg/giin p.o tek doz 3 ay sireyle verildi (Doz E/A oranlarinda azalma ve E dalgasi deselerasyon
aralg tlkemizde enalapril preparatlarinin sadece Zamaninda (TV E dt) agtsaptanmtir.

tablet formunun bulunmasi nedeniyle hastarse di Enalapril tedavisi sonrasigaentrikilin sistolik
kullanimda uygulanabilir olmasi icin gatfir). fonksiyonlar agisindan her iki grup arasinda tedav
Serum elektrolitleri, karager bobrek fonksiyon ©ncesi ve ¢ ay sonraki kontrol ekokardiyografik
testleri her ayin ilk haftasi kontrol edildi. 3 sgn-  incelemede anlamli fark saptanmgtm

ra tim olgularin kontrol ekokardiyografik ghe-
lendirmeleri yapildi. Ekokardiyografik gerlen-
dirmeler transfiizyondan 1-2 giin sonra yapildi.

Ekokardiyografik dgerlendirme Vingmed
CFM 725 ultrasound goéruntileme sistemi ve 5
mHz transdiser kullanilarak yapildi. Tum élgiimler
tek bir pediatrik kardiyolog tarafindan klinik bi- _ -
. .. . L. Enalapril Tedavisi
linmeden yapildi. Tim hastalar sints ritminde ajzniar

Tablo 1. Enalapril tedavisi alan olgularin bazal ve
Uc ay sonraki kontrol doppler ekokardiyografik
Olcimleri

S ) ) Bazal Kontrol p
olup, dlcumler 5 ardik kardiyak siklusta ayri ayri  TvE (m/sn) 0.65:0 21 0.6@0.22 p>0.05
yapilarak ortalama dgerleri hesaplandi. §a  TVA (m/sn) 0.34+0.12 0.420.10 p>0.05
ventrikdl diyastolik fonksiyonlari sample voliumun TV E/A 1.92+0.85 1.52:0.45 P<0.05

apikal dort beluk gorintilemesinde, trikiispit TV Edtl(msn)  118.21%70.91  180.6633 P<0.05
kapain hemen leafletlerin ucundan giren akima 1Y Adti(msn)  92.02+46121 136.6%23.09 p>0.05

i : 5 i i TVE: Trikuspit kapak erken diyastolik maksimum akhzi,
paralel yerlgtiriimesiyle deserlendirildi. Elde edi TVA: Trikispit kapak gec diyastolik maksimum akinziy

len diyastolik doppler akimgeisinden dgerlen- TVE/A:trikiispit kapak erken ge¢ maksimum akim hraro.
dirmeye alinan parametreler; 1: Erken diyastolik dt: Deselerasyon zamani, Edt: Erken diyastolik idessyon

maksimum akim hizi (E), 2: Geg diyastolik mak- zamani, Adt: Geg diyastolik deselerasyon zamani
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Tablo 2. Enalapril tedavisi aimayan olgularin ba-  talasemi majorlu olgularin enalapril tedavisi drices
zal ve U¢ ay sonraski doppler ekokardiyografik trikiispid kapak erken ve gec diyastolik akim hizla-

Olctimleri rinda anlaml dgsiklik saptanmadi. Erken ve gec
diyastolik akimlar orani E/A orani tedavi sonrasin-

E\mggril'llfda“g Saral Control o da anlamh azalma izlendi. E dalgas! deselerasyon
zamaninda ise tedavi sonrasinda anlamli yiikselme

TV E (m/sn) 0.68t0.24 0.730.25 P>0.05 : : . -

TVA (misn) 0.45:0.14 048019 P>0.05 |zlend|'. Sg atrial basinci artan, gaventr]kul

TV E/A 1.53+0.45 1.8%0.77 P>0.05 kompliyansi azalan hastalarda; kisglmizo-

TV E dt(msn) 142+ 39.13  133.7¥46.11 P>0.05 volemik relaksasyon zamani, argnt pik hizi ve

TV A dt(msn) 144.2% 70.91 128.6& 54.33 P>0.05 eslik eden kisalmy deselerasyon zamani glu. Bu

TVE: Trikiispit kapak erken diyastolik maksimum akhrei, durum rekstriktif patolojilerde erken diyastolde

RSAT“'IEJSW iapai gek(; diyastolikkmaksimulr(n al:}lmlzlh akimin ani kesilmesi ve hizh akima gsa
:trikUspit kapak erken ge¢ maksimum akim hraro. il H
dt: Deseleragyon gamanl, Edq[: gErken diyastolik i@easyon Ven_trlkumn anorm_a_‘l kompliyansina da olarak
zamani, Adt: Geg diyastolik deselerasyon zamani geligir. Bu talasemili hastalarda sik ve erken sapta-
nan bir bulgu olup kalp yetersiglhin dncustdur.
Hahalis ve ark. egkin yas grubunda saptagh gibi
triklispit deselerasyon zamaninda izlemde saptanan
Tartisma azalma olasi kardiyak olaylarin en iyi belirleyieis
S& ventrikil diyastol sureci gaventrikil  gir (9). Diger etyolojideki kalp yetersizliklerinde
relaksasyonu, kompliyansi ve dglbasincindan p, restrikiif patern ileri  evredeki  sistolik
etkilenir. Sg ventrikil erken diyastolik dolw  gjsfonksiyona yani artnidiyastolik basincisaret
etkileyen en 6nemli faktor atriyum ve ventrikil ggerken, aksine talasemi olgularinda ventrikiil
arasindaki basin¢ farkidir. Amiloidoz, glikojen sertlgmesine (stiffness) Igadir. Calsmamizda
depo hastaliklari, talasemi gibi infitratif 5135emi majériu olgularda rekstriktif patolojileri
kardiyomiyopati durumlarinda trikispid akim or- g, planda oldgu ve ilk bozulan parametrenin er-
neginde rekstriktif fizyolojik 6zellikler gorulmek-  kan diyastolik (E dt) deselerasyon zamani idu
tedir.  Rekstriktif  fizyolojinin  temeli  erken  gonycuna varildi. Bir anjiyotensin konverting en-
diyastolde akimin ani kesimesi ve hizli akima (E- zim inhibitérii olan enalapril tedavisiyle bu siireg
dalgasi) sa ventrikiltin anormal kompliyansidir. yayalatilabilmektedir. Haralambos ve ark. gali

Sg atriyum ile ventrikil arasindaki basing farki maiar ile talasemi majorlii hastalarda etkinli
erken diyastolde derin bir fark gosterir, bung sa ggsterilmitir (10).

ventrikil  basincindaki  yikselme izler. Bu
hemodinami kisa izovolemik relaksasyon zamani-
na, yuksek erken diyastolik maksimum akim hizina
(E) ve kisa erken diyastolik akim azalma zamani-
na(dt) neden olur. Atrial hiz(A), atrial sistol ile
ventriktliin restriktif 6zelgi nedeniyle baskilan-
mistir. Sonug olarak E/A orani artgtir.

Normalde inspirasyon trikiispid akim hizlarini
artirirken hiz oranlarini veya deselerasyon zamani-
ni etkilemez. Hastalarimizda saptanan bulgular
enalapril  tedavisi 6ncesi @a ventrikdl
relaksasyonundaki bozuldu géstermektedir. Bu
kronik anemide artan volim vyikid ile birlikte
miyokarda olan demir birikiminin sonucu an

ACE inhibitorleri semptomatik olsun olmasin restriktif patolojidir. Calymamizda talasemi major-
saz ventrikll disfonksiyonunu iyilgirmede 6zel- |y hastalarda kardiyak diyastolik fonksiyonlari
likle sag ventrikiil sistolik performansi ve $a diizeltmede enalapril tedavisinin, bununla ilgili
ventriktl “remodeling” sireci ile vurgulanmakta- yapilan dger calsmalar kadar etkili oldgu sonu-
dir. Ventrikil performansi preload ve afterload’l cuna varildi. Talasemi majorlii olgularda sistolik
azaltarak gostermektedir (7,8).Ventrikll caplarinda fonksiyonlar bozulmadan diyastolik fonksiyonlar
azalma ile ejeksiyon fraksiyonunda grilarak  etkilenmektedir. Doppler ekokardiyografi ile bu
yansimaktadir. Caimamizda aralarinda sistolik pozukluklarin erken dénemde tespiti ve periyodik
kardiyak fonksiyonlar agisindan fark bulunmayan jzlemelerle yiiksek kardiyak hasar riskine sahip
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hastalarin belirlenmesi, ACEI ile tedavi prognoza 7. Henein MY, O'Sullivan CA, Coats AS et al. ACE inhibi-
katki s@layacaktir tors revert abnormal right ventricular filling inagents
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