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Herediter bir anemi olan Akdeniz anemisi veya beta talasemi
de:  anormal hemoglobin sentezi nedeniylev eritrositlerin yikim
hizimin artmasi, kronik anemiden dolavyi gidersk artaﬁ kan
transfilzyonlarimin sikligi, bazen fazla miktarda demirli gida veya
demir prepatlarimin alimi ve gastrointestinal sistemden demir
emiliminin artmasi sonucu serum demirinde yilkselme oiur {(1-%2). Bunu
takiben bagta karaciger, dalak gibi retikilloendotelyal sistem oclmak
dzers akciger, kemik 1ligi wve adale dokusunda patoloiik zekilde
demir depolanir. Depolanan demir, ﬁarankimal dokuva sitotoksik etk
yvaparak nekroz ve skarlara neden oclabilmekte, dzellikle kardivyalk,
hepatik ve endokrin fonksiyon bozukluklarina yol acgabilmektedir (1-
3,5-8,11,12). Daha gok hayatin ikinci on yilinda kardiyak hipobksi
ve miyokardiyal siderocsize bagli: olarak perikardit, konjestisf kalp
vetmerligi, ritm Ve ileti bozukluklar: gibi bardivak
komplikasyonlar baslamakta ve erken devredes bu bomplikasyvonlardan
dolayr olim gﬁrﬁlebilmektedir.(E,E;S—?,10~ED),

Bug@ne kadar wyapilan: galismalar miyokarttakiv demir depolan
masinin  erken vyagslarda basladigini, klinik Abulgular ortaya
¢i1kmadan once sol wventrikil Ffonksivyon bozuklugunun oclabilecedini
ve  bunun noninvaziv vyiontemlerle saptanabilecegini gostermis-
tir (10,12,19-34). Ulkemizde talasemiler konusunda bir gok calisma
mavoul olmasina ragmen gok Bnemli bir sorun olan kardiyak problem—
lerle ilgili galigmalar ise oldukca azdir (22,35-44).

Bu nedenle galismamizda noninvaziv b;gVyﬁntemmqléqbekqgatdij
yografti kullanilarak beta talasemi tanmisiyla izlemen hastalarda sol

ventrikil boyut ve sistolik fonksiyonlari, literatiirdeki bencer
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galigmalardan farkli olarak sol ventrikiil diyastolik fonksivonlar:
ve miyokardin histogram degerleri, kronik anemi ve/veya kardivyak

hemosiderozisin kalp Uzerindeki etkileri aragstirild:.



GENEL BI1LGILER

insan hemoglobini (Hb&) alfa ve beta olmalk dzere iki farkl:
lobin  giftinden olusan bir tetramerdir (2,5,86). Hemoglobinler
rasindaki Ffarklilik alfa zincirleriyle baglanan diger giftteki
arkliliktan ileri gelir. Bu globin zincirlerinden herhangi birinin
‘BDIM hlglﬁln normalden az olmasina  veya olmamasina "talasemi"
lernir. Talasemiler globin zincirlerindeki {(x,f,r,8) bozukluklara
jore adlandirilirlar. ﬁrhegin alfa globin zincirinde bozukluk
A Ea _“alfa talasemi" s beta zincirinde bozukluk varsa "betsa
alaseml” denir (1*3,5,5}.

Hastaligin siddetl alta wve beta globin sentezindeski
oruklugu yvansitir. Blobin sentezindeki mutasyonun homozigot veya
eterozigot olmas: ise genetik hatanin yvada globin sentezindeki
aksikli§in derecesini, bigimini belirler. Talasemili eritrositlerds,
. genetik bozukluja bagli: olarak dengesiz zincir sentezi sonucuy
1lobin zincirlerinden biri gorecelil olarak artar. Artan zincirler
rift olustuwracak tamamlayicy: =zincir bulamad;klarlndan patolojik
Lntrasélﬂler inklﬁxyonlar ya da gﬁ#eltilervalusturérak hemolize yol
Garlar. tnklizyonlar hicre zarina  vyaplsarak  hicrenin  sekil
iegigtirme  yetenagini azaltabilir Ve geri donigimsiz T ar
rarabiyvetine neden olabilirler. Ayrica hicrenin retikilloendotelyal
sistem tarafindan y1k1m1na da vardimci olurlar. Talasemilerin tim
fizyopatolojisi bu defisik parametrelerin stkilesimi ile ilgilidir
(1-3%,59,6). |

B Normal kosullarda eriskin bir kiside HbA :%97, HbAz :%2-1,
bF 141 ‘den az olmasina karsin, alfa talasemide alfa zinciri

i geren HbA ve HbAz yvapimlari bozuldugundan, alfa zinciri bulunmavyan



dort beta zinciri (HbH) vada dort gama zinciri (Hb Bart’'s) tetramer
clugturur. 0 nedenle alfa talasemide HbBF yada HbAz bulunmaz. Beta
talasemide ise HbF wvada HbAx ‘de artim vardir. GCinki yapllamayanl
beta =zinciri vyerine gama zinciri vyapilarak HbF, delta zinciri
vapilarak HbAz meydana gelir. (1-3,5,6).

Alfa talasemiler Cin kokenli toplumlarda vogundur. Akdeniz
veya Afrika kﬁﬁenli tapfumlérda véya bu idlke halkinin gog =ttigi
yerierde ise bets talasemi insidans: vikssktir. Beta talasemiler
en si1k Italya ve Yunanisztan ‘da daha az ama belirgin vofunlukta
oclmak ldzere de Drtadogu, Pakiétén,‘Hindistan v Cin Tde Qbrﬂlﬁrler;
Bir gok etnik grupta ise sporadik vakalar tanimlanmistir {1—3,5,5).
Ulkemizde alfa talasemi oldukga nadir olarak (%0,1)%s Bildi-
rilmesine ragmen beta talasemi XIETe~4% gibi dnemli bir oranda
gorilmekte, hatta baz: bilgelerde bu oran %10,844 gibi oldukga

yitksek bir rakama uwlagmaktadir. Ulkemizde talasemilerin dagilim:

Gekil 1 ‘de gosterilmigtir.
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Sekil 1. Tirkiye 'de alfa ve beta talasemilerin dagilim:
Faymak @ Altay §© , Birgey A . Districhition of Hemoglobinopathies
) Toin Tiarkey., Tirk J Pediatr 28:221, 1986



BETA TALASEMI

Tarihge :

11k ker 1925 ‘te Cooley ve Les (1), Yunan ve Italvan
gdomeni dort gocukta agir anemi, hepatomegali, splenomegali, biyime
geriligi, kemik deformiteleriyle karakterize, +frontal bhilge ve
maksillalar: One dogru gikik, tipik y@z‘ gér@nﬁmﬂyle "Talasemik
Sendromu® tanimladilar. Dasha sonra bu tip hastalar igin "Talasemi®
veya "Akdeniz Anemisi" terimi kullanilmaya baglandi. Bu vakalarin
otopsi  gaelismalarindas  hematopostik ﬁakuda» a§1r1 hiperplaz? ve
gxtramediller hematoposz giridlmesi tim kemik deformitelerinden
ilikteki hiperplazinin sorumlu tutulmasina neden oldu (1,8,4,5).
Bunlara ilave olarsk tdm gocuklarda hemen tam arganlaréa ohnemli
derecede demir depolanmasi girdldil ancak bunun dneml o zaman igin
tam anlasilamady (2).

Dizenli kan transfizyonlar: baslamadan onceki devrelerde
bu degigzimler hizla ilerliyor wve ilk bir kap vil iginde olimle
sonuglaniyvordu. Hastalar, konjestif kalp yetmezligi, enfteksiyvon
veya patalajik demir birikiminin dogurdugu komplikasvonlardan
dolayir Olivorlard: (1,2,4-6). gnceleri, kan trénsf&zyunu vermek
igin hastanin 281+ anemiden dolayyr normal Ffonksivonlarim verine
getirememesi beklenivyordu. Cinkd otopsilerde organlarda +azla
miktarda demir depolandiginin gorilmesi klinisyenleri,

transfilzyonel demir alimini  minimuma indirmeye zorluyvordu ve

hastaliktan bizzat demir sorumlu tutuluyordu (2,4-6). Sonralar:,
transtilzyon alan hastalarin almayanlardan daha uzun vasadi gl
gozlenince Hb seviyesini 8,5 gr/dl  ‘nin ldzerinde tutacak sekilde

dizenli kan ~- tranfilzyonlarina basland: (46,47). PBu hastalarda



kronik anemiye bagl: van etkiler azaldi, hemen hemen nrormal bir
gelisim gostermeye basladilar (48,49). Ancak ilk villarda gorilen
bu kilinik iyilesme gegici oldu. Dizenli kan transfilzyonlar: sonunda
vzellikle vasamin ikinci on vilinda endokrin tutuluma bagl: elarak
bilyilme wve gelisme gerilikleri, diabetes mellitus ve seksiel
matirasyonun gecikmesi gibi demir vyiiklenme bBulgular: belirginlesti
(46,49, Sliamlerin pogu ise kardivyak arifmi veya tedaviye direncli

konjestif kalp yetmezliginden olmaya basladi (44,49,

BETA TALAMESININ F1ZYDPATOLOJ1St

Beta talasemi beta globin sentezinin vetersiz olmasi (R
veya hig olmamasindan  (B®) kaynag}anmaktadlr. AGir beta talasemi
1960 larin ortalarina dogru globin bivosenterivie
gosterilebilmistir (S50,%1). : R

Benetik bozukluk sonucu bets globin sentezi vapllamayinca
alfa globin artmakta ve pateolojik olarak eritroid hicrelerde alfa
globin inklizvonlar: seklinde birikmektedir. Inkiizvonlarin
=1kligi, bets globin sente:z bozuklugunun derecesiyle ilgilidir.,
Eritrmid hicrelerde biriken bu iﬁ#luzyanlar agir inefektif
=2r-itropoezin temslini olustururlar (5,6,52). Intranikl ser
inklﬁzyonlar seklinde biriken aifa globin, hicre bdlinmesini G,
devresinde durdurur (52). Intrasitoplazmilk inklizyvonlar ise ig
Lyonik dengeyi etkileyerek hicre membranina zarar verir, sritroid
vicrenin intramediller ©limine sebep olurlar . (53,54). éyrlca bu
nklizyonlar mekanik olarak - da -hilcreyi -etkileyip --deformasyonsa
gratir ve kemik iliginden gikisin: engellerler. Eu sekilde devam

den inefektif eritropoez ve agir anemi ilikte asir: hiperplaziye



eden olur. Alfa globin zincirinin ayni zamanda membrani tahrip
tmesi sonucu hicre igine Ca™+ geger ve intraseliller Ca** 4-15% kat
rtarken K* digari gikar. intraseliler dehidratasyon gelismesi
sonucu hicre virzkositesi artar. Hicrenin en dig vizeyinde sialik
xs51d  konsantrasvonunun da aralmasiyla retikiloendotelyal sistemde
iegigik bir hicre olarak taninan eritrositler kolayca yvikilir.
ritrosit ve membran lipitleri oksidatif hasara urar (2,3,5,6,57).
i hasar muhtemelen, hastalarin eritrosit ve seruml arinda
ntioksidan vitamin E'nin dﬁsuk d&ieyde olmasivla ‘iligkili olup
‘itamin E kullamimivlia {300 mgr/gunde iammal lipid

eroksidasyonunun azaldigy gisterilmistir (2,535,361 .

BETA TALASEM! TiFLER?

Bets talasemi, haestaliginin giddetine gores
- Talasemi major
- Talasemi intermedia
- Tal asemi  minbr
- Talasemi minima olmak idzere dort gruba ayrilir.
ALASEMI MAJOR ( Homorigot beta zincir tipi, homozigot besta

talasemi, Cooley Anemiéi)

Talasemi majorda her iki beta globin geni mutasvondan

tkilenmistir. Bu nedenle homozigot beta talasemidir 2,3,8,8).

ooley anemisi terimi en sik kullanilmakta olup talasemi major ile

ntermedialiy hastalarda ayni terim kullanilabilmektedir. Talasemi- -

ajorlii hastalar genellikle & ay -2 vyas civarinda tani alairlar

i,2). Cinkii gama globin sentezi intrauterin zarar gormedigi icin



L yenidoganlar, fetal eritrositleri HbA igeren hilcrelerle
legigtirme ihtiyac: duyduklarinda beta globin senterindeki defekt
elirgin hale gelir ve yenidoganin normalde gorilen fizyolojik
nemisi direlmez. Infant, bir sire HbBF dretimini sirdirerek HbA
retimini kompanse etmeye galissa da 3-5 vaslarinda hastalibk iyice
elirgin hale gelir (1,2,3,9,&8). Etkilenen infantlar genelde soluk,

Uyilme ve gelisme geriligi olan, igtahs1z, halsiz, hafi+$ sarilikla,

azen mental gelismeleri geri gocuklardir. EBag ve yiz kemiklierinin

eniglemesi SONUCU zamanla iz mongoloid gorinim kazanir.
Eﬁatmsplénomegali belirgindir (1,2,4;6,5?). Eilyiime  ve geligme
2riligi somatomedin aktivitesinin sksikliginden kaynaklianir
55,99 . kemik vyasi 1i-17 vaslarinda gerilemeye baslar (1-4).
1z lards amenore, oligomenore, aterilite; arka&lerde libido

zalmasy -vardir .- Adrenokorti kal hormon, parathormon, ‘tiroksin,

lukagon azalmistir (2,13,14,4%9,58, 60-42) .

Eronik kemik i1ligi hiperplazisi, mediil ler bosluzun

niglemssi ve korteksin incelmesine neden olur, Bas kemiklerinde

ploit mesafe genisler, wvertikal trabekillasyonla birlikte tipik

reamsi goridnim olusur. Makegilla asir: biyir wve iist gene dne

§ru gikar, klasik talasemik YUz gorinimi belirginlesir. Uzun

miklerde frajilitenin artmasindan dolay: patolojik kiriklara

stlanabilir. Metatarsal, metakarpal ve parmal  kemiklerinde

diil ler trabekilasyon sonucu mozayik gorinimi ortaya grkar. Ayvrica

uzlarda genisleme ﬁlur, ekstramediil ler hemapoetik doku kitleleri

diastende. kitle . imaj: varebilir. Ileri vaslarda kalsivyum

luribinat igeren safra kesesi taslar: gozlenir, Ekstramedilller

matopoer ve hepatik parankimal ve fagositik hicrelerin hemoside-



rinle vyiklenmesi sonucu  hepatomegali belirginlesir (1,2,5,6,57).
kompiterize tomografide baracigerde dansite artisinin gorlenmesi
demir viklenmesini ’gdsterir (630, Hepatit voksa karaciger
fonksiyon testleri nadiren bozulur. Fompiiterize tomografide ayrica
dalak, pankreas, adrenal bezler ve abdominal lenf nodlarinda da
dansite artis: gizlenebilir (&4),

Hastalarda orta dereceden agira dogru degisen anemi wvardir.
Hemoglobin % 2-& gr/dl arasinda olup, eritrositler mikrositiktir ve
midkorpiskiler volim S0-&0 mikron3 civarindadir. Eritrositlerdeki
Hemoglobin igerigi 12-18 pikégrama kadar dugebiiir. Feriferik
yaymada I-15 mikron gibi degisik gaplarda {anizositoz), drellikle
sekilleri bozuk (poikilositoz), sogu ince  halksa seklinds,
bazilarinin iginde de nive artiklar: bulunan eritrositler
Jozlenir. EBarilarinda hemoglobin eritrositlerin orta  wve kenar
isimlarinda taaland;glndan hedefe benzetilir ve " Target Hicresi »
ady verilir. Eritrositlerds ayrica rulo olusumu, stippling, Howell-
jmlly ciaimleri‘bulunur. Feriferik yaymada gekirdekli eritrositlers
(normoblést) de rastlanir (2,5,6,65).

Agir inefektisf eritropoer ve  biyik dal ak rnedenivyle
etikulosit sayis: kgrakteristik clarak disiktir. Genellikle %1
len azdir. Kemik iliginde eritroid hiperplazi olup eritrcid!myélaid
el orant Z0/1 veyva daha biayiktir (2,5,68).

Hipersplenizm baslamadan once artan hematopoerisin

eriferal kana vansimasindan dolayyr beyazr kire ve trombositler

rtar. Serum demiri yikselir ama total demir baglama kapisitesi

ormal  veyva hafidf artmigtir. Transferrin saturasyonu % 80 ° den

azladir. Serum Ferritin seviyesi ise vyasla birlikte vilkselir.



10

Eritrositlerde hipotonik solisyonlara karg: ancrmal rezisténs
gorilir. Hemoglobin alektra%orezinde HbA @ %Z0-80, HbA= w2-7, HbF

ise L10-100 arasindadir (2,5,6,37,38,41,5%) .

TALASEMI INTERMED1A

Bu sendromurn adirligy talasemi major ile talasemi mingr

un

arasindadire, Cenotip  olarak biyik  faklilik igeren bir grup
slusturur (2,

Bu gocukl arda gelisme oldukga iyidir, fertilite
:Grunmu$tur. Giderek sarilik gelisir.  intermittant ikter,‘
plenomegal i, Yils kemiklerinde degisim sorun olmaya - baslar.
‘etighkin dineme kadar yagavabilirler. Ancak vaglilik dionemins kadaf
almalary nadirdir. Fatolojik kariklar, safra tasi, hemopoetik
okunun olusturdugu torasik kitle baslics komplikasyonlar: olus-
urur {66). Miyokardival hemosiderozis srken oliam nedenidir (14),
unlarda gastrointestinal sistemden demir emilimi, normale nazaran
~1 misli artmistir. Bu  hastalardaki demir viklenmesinden
ransfilzyondan ook gastrointestinal sistemden demir emiliminin
rtimi sorumlu tutulmaktad:r 2.0.6,7,9).

Hemoglobin konsantrasyonu enfeksiyvon, cerrahi ve diger
tres halleri haric kan transfizyonu almadan 8-10 gr/dl civarinda
utulabilir (2,5,6). Feriferik yaymalari talasemi majore benzer.
emibk 1ligi hiperplaziktir. Hb elektroforezinde HbAz: 2-10, HbF:
20-100, HbA ise bireyin genctipine bagl: olarak %“o-80 arazinda

=gigir (2,5,6,37,38,41,42,53).
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TALASEMI MINGR
(Beta talasemi trait, heterozigot beta zincir tipid

Talaseminin heterozigot geklini  igerir. Dort genotipik
aryant bildirilmigtir. Genellikle orta derescede anemi wve ciddi
lmayan genel belirtilerle siresr. Hipokrom anemi vaninda demir
eviyesi normal veya vyiilksek ise bu hastalilk diginilmelidir. Nitekim
u vakalar gogu kez hipokrom anemileri nedenivle demir kullaman ve
edavivye cEVap alinamayan olgularin incelenmesi sirasinda
antnirlar (2,5,48).

Dalak orta derecade‘ biyimistir. Hayatin ge¢ dinemlerinde
emosiderozis ge gbilir. Periferik yaymad&’hipukrom ve mikrositoz
lmakla birlikte nadiren anizositoz, poikilositoz, target hilcresi,
clikromazi, bazofilik stippling de Qlébilir. Hemoglobin genellikle
D gr/dl civarindadir, Retikillosit sayvisi normal veya hafif
iksektir. Orta derecede inefektif eritropez‘saﬁtanlr. Arava giren
g1 enfeksiyvonlarla hematolojilk bulgular daha belirgin hale gelir.
emmglcbin_ elektro%arezinde HbA 1 % F0'1n Uzerinde, HbBF : % i1-

.. Genellikle tedavi gerektirmezler h,q,é,-7 41y,

TALASEMI MINIMA
Elinik ve hematolojik degigikliklerin minimal kaldig: hets

lasemi sendromudur. HbA % 95 ‘in dzerinde, HbA= :% 2-3° ten az ,

1917 den azdir (2,5,6).

Eeta talasemi ile beraber beta sincirindelki Yapil

gigikliklerinin bulundugu diger durumlar ise sunlardirs:

Delta-Beta talasemi: Eeta globin gen grubunun homozigot delesyon

tasyonu sonucu olusur (67,68). Anemi orta derecededir. Nadiren
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Can £ranfuzyonuna ihtivac duyarlar. Biyime wve gelismeleri normal
lup kemik degisimleri minimaldir.

Eritrositler talasemik goriniamde Dlmasina ragmen
plenomegali hafiftir. Hemoglobin elektroforezinde HbA veya HbA
ulunmas (2,3,6,37,67,68).

" Gamma~Delta—Befa Talasemi: PBEu hastalarda gama ve bets zimcir
entezi azalmistir. Dort delesyon mutasyonu ils karakterizedir.
ir infantta dogumda hemolitik anemiyle birlikte hipokrom,
ikrositer eritrositlier varsa bu hastalik dis 4nn1me11d1r. Hastalik
endi kendini sinirlar ve bebelk blyidikge hemolitil anemi kayﬁclur.
asit heteroczigot beta taelasemi fenotipi verlesir., Homozigot $ormu
=& yagamaz (2,35,6,37,4%).
. Fetal Hemoglobinin Herediter Fersistansi : Eeta globin gezn
~ubunun heterozigot veya homozigot mutasvonlar: oclup HBF ‘de agir:
"timla karakterizedir. Hastalarin bir vakinmas: olmayip fizik
wayene  bulgular:  ve hemoglobin sevivesi  normaldir, Periferik
ymada ha{i¥ hipmkromi Ve mikrositer gritrositler vardlr
,5,6,70) . |
Hemoglobin E - Beta Talasemi : Tayland ‘da sik girilmekte olup
inigi talasemi maiore benzer. Hemoglobin seviyvesi -7 gr/dl
asindadir. Sik  kan tranfilzvonuna ihtiyvag duyarlar. Belirgin
patosplenomegali, hipersplenizm bulgular:, kemik deformitesi
rdir. dlim genellikle erken vasta ve enfeksiyondan dolayi olur.
elektroforezinde HbE wve HbF qosterllebilir (2,5,6).
. Hemoélob1n C ; Beta Talasemi : Esta® veya beta* tipindeki

tasyonlar sonucu total hemoglobinin AET-9S ind hemoglobin C

dsturur, Splenomegali ile birlikte orta derecede anemi vardir.



~itrositler hipokrom, mikrositer olup periferik vyaymada targest
icresine rastlanir. Beta® genindeki mutasyonlar agir seyrader
235;6);“"Italya'(71)3'Huzey Afrika (2), ve Tirkiye ‘de (72) beta®

utaéyonlarl sik oldugu igin bu ilkelerde hastalik ajir seyirlidir.
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TEDAV1

Talaseminin kesin bir tedaviei olmayip splensktomi, kan
ransfizyonu ve demir baglayici ajanlarin tedavide desteklevici
el vardir,

Eritrositlerin asiri harabivyeti, ldokopeni, trombositopeni
ibi hipersplenizm bulgularinin ortaya gikmasi , kan transfizvon
htivacinin artmasi ve transfilzyon aralarimin siklasmas:y dalagin
linmasini gerektirir (2,5,6,73,75). Dalagin alinmasin: takiben en-
sksiyonl ardan korumak_igin profilaksi verilmelidir (2,5,&,74,7&}.

”Han' transfuzyoﬁunﬁn amaci hasfayl aneminin zararil
tkilerinden korumaktir, Ancak hangi hemoglobin  sevivesinds
ransfizyonun en  iyi olduiu uzun sire tartisilmistir (45-49),
inidmizde hipertransfizyvon uygulamalari ile hemoglobin 10 gr/dl
nin dzerinde tutulmaya galisiliyor (75-78). Sipertransfilzyon
rograminda ise hemoglobin 12 gr/dl civarinda tutularék kronik doku
ipoksisi Ve gastrointestinal demir absorbsiyonu azaltilmaya
aligilmaktadir (77-78). Ayrica hemoglobini vilksek sevivede tutuﬁ,
ransfizyon aralarin Cagmak  igin geng eritroéitlerle Cineosit)
ransftizyon konusunda yeni galismalar devam etmektedir (78).

Transfizyonlarla birlikte artan demir yikiinid azaltmak wve
rtaya gikacak olan kardiyak hemosiderorisi  onlemek igin demir
aglayici ajanlardan faydalamlmaktadir (79-8&). Eunun igin demire
finitesi vyiksek, kompleks bir hidroksilamin nlan desferrioksamin

ullanilmaktadir. Bu, kronik gelasyon igin mevcut olan tek etkili

jJandir. Ferritini disiirip transferrin ‘satidrasyonunu azaltabilir,

ardiyak hemosiderozis ve hepatik fibrozisi tnleyebilir (79-8&).

ilt alt: Z5-40 mg/kg/giin olacak sekilde kilgik bir infizyon pompacs:
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araciligiyvla verilebilir (83). Yeni ¢alismalarda kan transfizvyonu
esnasinda  buna ilave olarak intravendz infizyon seklinde de
verilmektedir (2,84). Tedavide ayrica eksikligi gorilirse vitamin-
C, vitamin-E, folik asit uygulamas: dnerilmektedir (2,55,56,87).
Tedavi ile ilgili wveni uygulamalar ise kemik iligi transplantasvyo-
nu, HbBF sentezinin farmakolojik bazi ajanlarla kontrol altinda
tutulmas:y ve gen tedavisidir (2,88,50).

Talasemide prognozu etkileyen faktorler komplikasyonlar
olup bir;okb nedenlerden  kaynaklanabilir. En Gonemlisi ise kronik
hemolitik anemi, tekrarlayan kan transfizvonlari ve gastrointesti-
nal sistemden artan demir absorbsivonu sonucu gelisen hemosidero~

zig, Orfellikle de kardivak hemosiderozistir (2,3,5-7,10-20).

TALASEM! VE DEMIR DEFDLANMASI

Talasemiye ait patolojik bulgular ilk tanimlandiginda,
mevoul bulgular hig bkan transfizyonu almamis hastalarla ilgili
olup, ginimizde kronik kan transfilzyonu alan ve giderek demir
yvitklenen hastalarls ilgisi yoktu (1,2,5,6). Eronik kan transficvyonu
alan hastalarda vapilan otopsi galismalarinda ise  karaciger,
pankreas, tiroid, paratiroid,‘ adrenal zona glomeriilozsa, rensal
medulla, kalp, kemik 1iligi wve dalakta asiri1 demir depolandig:
gordlmistir (17,18,4%2,537).

Ginumizde agir beta talasemide morbidite ve mortalitenin en
biyik nedeni bu parankimal demir depolanmasidir (2-6,15-18,49,57).
Anemik talasemilerde gidalarla wve kan transfizyvonlarivla alinan
demir gastrointestinal sistemden hizla emilir. Dysa normalde demir

fazla oldugu igin emilimin siprese olmasi beklenir. Normal hbir
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bireyde diyetle alinan demir duodenumdaki barsak epitel inden
emilir, transferrine baglanmak iizere kana verilir. Bundan sonraki
demir emilimini ise serumdaki demir miktar: belirler. Fronik
anemili bu hastalarda serum demiri vyiksek olmasina ragmen demir
absorbsiyonu artmigtir (2,5%,46). Modell (14) ve Eerdoukas, bunun
nedeninin kinetik gereksinim oldudunu, vyani hiperplazik olan kemik
iliginin, vyeni eritrosit yapimi igin demire ihtivag duydugunu
helirtmigslerdir. Nitekim kemik 1ligi ve periterik  yaymadaki
normoblastlar morfolojik olarak incelendiginde gastrointestinal
demir absorbsiyonunun dogrudan eritroid aktivite ,ile orantils
oldugu  gorilmistir (7). Modern transfizyon uyvgulamalary, demir
absurbsiyanunu onemli olgide azaltmakls birlikte demir vidkiini
arttirmaktadir (76-78).

Insan vicudu demiri alip islemede oldukga tutucudur.
Normal sartlar altinda demirin transferrine afinitesi yvitksek olup
hemen baglanir. Transferrin hicre viceyindeki reseptire wulagsinca
endositozla alinmir ve "labil demir havuzu” na aktari1lir. Sitorolde
demire ihtiyag .dqyan protein ve enzimler bu havuzdan beslenir..
alan  demir, ferritin rﬁeklinae depolanmak dzers apoferritines
cevirilir. Ferritin molekilleri bir araya gelince protein kism
ayrilir. Geriye, kigik ama oldukga agir demir iceren hemosiderin
granitlleri kalir. Teorik olarak demirin bu depo formu hareketsiz
(inert) olup herhangi bir patoloji varatmaz. 6ncak hemosiderin
ranidllerinin toplanmas: lizozomlardan hidrolitik enzimlerin
salzn;mlna“nedenmoiuﬁ,bSﬁdga”hﬁcrevicin toksiktir (2,5,6,91-95),

Toksisiteden sorumlu bir diger +faktor de gastrointestinal

zistemden demir absorbsiyvonunun artmasidir 2:39,6,8,9). Desitli
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invivo deneylerle oral alinan demirin, parenteral alinandan daha
fazla hepatosit hasarina neden oldugu gosterilmistir (2). Nitekim,
herediter hemakromatozisli ve kan transfizyvonu almayan hastalarda
(ornegin  talasemi intermedial: hastalarda) parankimal hasarin
gastrointestinal sistemden alinan demirden dolay:r oldugu klinik
olarak da gosterilmistir (2,8,%9). Yine retrospekitif cal:ismalarda
masi+ transfizyon alan hipoplastik anemili hastalarda siroz
insidansinin daha disik bulunmasi bu Fikri desteklemebtedir (97).
Ancak yine de kan transfizvonlariyla retikﬁlmendotelyal sistem
taratindan alinan demifin7zarars1z oldugu éﬁylenemez (2.5.6).
Depolanan demiri sostermek igin bir ook noninvaziv
galismalar (demir, demir baglama bkapesitesi, ferritin gibi)
mevocuttur (9,93-95). Ancak bunlar hepatit basta olmak idzere baz:
hastaliklardan etkilendiginden tam givenilir desildir (2,93). Son
galigmalarda karaciger biyopsi materyalinin demir bovasiyla wve
atomik absorbsiyon wve spekitroskopi ile analizinin depo demiri
hakkinda dederli fikirler verdigi ve hesaplanan vicut demir yikiyle
iyvi bir korelasyqn gosterdigi saptanmistir (98). Ayrice paroksismal
depolanmayl gostermek igin nitkleer 7 magnetik reEZonans

spektroskopinin kullanim: gindeme gelmistir (98,99).

TALASEMI VE KARD1YAK KOMPL1KASYONLAR
Talasemili hastalarda; 1965‘e kadar kan transfilzyonu oncesi
hemoglobin degerinin 8,% gr/dl ‘min  dzerinde, 1974 ‘yva kadar
transtidzyon =onrasil hemoglobinin li—lzgr!dl- olacak - gekilde
korunmaél, splenék&émi>énhré§iﬁdéhéé?gﬁi1“behié{liﬁrpfd¥ilaksisi,
siphelil enfeksiyonlarin dikkatlice takip ve tedavisi, kalp

yetmezliginin kontrolu igin yogum tibbi bakim ve digital, diiretik
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tedavisi, vyeni antiaritmik ajanlarla ritm bozu&luklarlnln knnﬁrulu
gibi  tedavideki birgok gelismelere radmen hemokromatozise bagla
kardiyvak komplikasyonlar halen erken gocukluk ve adolesan doneminde
glim nedeni olmaya devam etmektedir (2,5,6,15,16,19,34,74,77).
Baren tekrarlayan perikardit, mivokardival demir depolanmasinin

ilk bulgusu olabilir (15,16). Ventrikiler tasikardi wve fibrilas-
yon o ve/veya agir  konjestif kalp vyetmezligi dlimle sonuglana-—
bilir (15,16,25).

Trane§ﬂzyanel hemosiderozis ve idiopatik hemokromatozisli
hastalardé 1971 ylllnda‘byapllan bir’ otopsi §a115m551nda 100
initeden fazla kan transfizvonu alan hastalarda kardivak depolanma
goridlmistir. Bu hastalarin vyasamlarinda da kardivak fonksivon
bazuhlugunuﬁ oldugu ogrenilmigtir. Mikroskobik incelemelerds
demirin dnce wventrikiler miyokardiyumda sonra ileti sisteminde
depolandid: gisterilmistir. Bros anatomik defisimlerin ise atrial
ve ventrikiler kavitede genigleme, kas tabakasinda kalinlasma ve
kalp agirliginda 2-3 kat artmayle karakterize oldugu, ayrica
éupraventrikﬁler afitmilerin miyokardiyumdaki demir deﬁmlanma51yia
dogru orantil:  oldugu vurgulanmistir (173, Bir bagzka otopsi
calismasinda da benzer degisimler belirtilmistir (18). Bu tnemli
galismalar, kardiyak anormalliklerin hiem fibrillerdeki demir
deposunun miktari hem de etkilenen fibrillerin sayis:i ile ilgili
oldugunu giostermektedir (2). Talasemide kalp tutulumu ile ilgili

arastirmalar bundan sonra da devam stmis; Link (100 ve arkadaslar:

doku kiltirlerinde fizyolojik veya farmakolojik baglayicy bBiF &jan

yoksa, miyokardiyal hicrelerin demiri aldigin: gostermislerdir.

Miyokardiyal hiicreler demirle vyiklenince perokeidasyon drinleri
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artmakta, kontraktilite ve ritm bozulmaktadir. Bu in vitro model ,
klinik  wverilerden gelistirilen tecrilerle paralellik gostermek-
tedir (2).

Gitnidmize kadar talasemideki kardiyak fonksiyon bozuklugunu
erken devrede saptamak igin ekokardiyografi, radyoniikleid sinean-
Jiyografi ve 24 saat ritm takibi gibi'uygulamalarla bu konuda baz:
geligmeler kaydedilmistir (21,23). Radyonilkleid sineanjivografi
egzersiz esnasinda dinamik kardivak tfonksiyonu gizlemleyebilme
olanag: sajlar (24-246,28). Boylece klinik bulgular glkmadanbﬁnce
gelisen degisimleri gisterebilir. Aancak seri degerlendirmelerde
pratik bir yol degildir (2,3,15,78). 24 sast sireyvle kardivak ritm
takip edildiginde 12 vyasin dzerinde gogu hastada ritm bozuklugu
gosterilmigtir (2,3,21). Bir baska galigmada, hastalarin %75 ’‘inde
p;e#ature atimlar ve wventrikiler tasikardi oldugu gizlenmig—
tivr (210, Yine de teleskardiyografi ve elektrokardiyografi erken
tani igin spesifik vitemler degildir (2,2,10,21). Bu nedenle
noninvaziv  metodlara ihtivag wvardir. feni galigmalar nikleer
magnetik reEzonans teknigi kullanllérak intrakar&iyék demir
miktariniy saptamak wve bu miktarla kardiyak Ffonksivyon bozuklugu
arasindaki korelasyonu belirlemel amaciyla vyogun bir gekilde
silrmektedir (98,97). Folay uygulanabilir ve moninvaziv bir yiontem
nlmasi nedenivyle ekokardiyografi kalp %thsiyonlarlnl belirlemeds
ﬁercih edilen bir viontem olmaktadir (101-109). Ekokardivografi
tekniklerinden iki boyutlu ekokardivografi éardiyak anatomideki
Aaééi%iﬁler hakkinda bilgi wverir. d-mode ekokardiyografivle ise
kardiyalk fonksiyonlarin kantitati+f Blogimleri yapilabilir (101-109).

Ekokardiyografinin gelisiminde igincit evre olarak kabul edilen
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Doppler ekokardiyografide iki sistem olup bunlardan :

Pulse Wave (FW) Doppler ekokardiyografi ile kalp ve buyuk,‘

damarlardaki lokal kan akimi hakkinda bilgi alinabilir. Bu sayede
akimin luminar veya turbilan clup olmadigi, kan akim hizi ve yoni
ogrenilebilir. |
Continous Wave (CW) Doppler ekakardiyografi»ise fakl; Dlatak yﬁksek
akim hizini Glgme kapasitesine sshiptir. FKonvansiyonel Doppler
ekokardiyografi sistemi, iki boyutlu ekokardivografi ile kombine
edildiginde ,hem_kardiyak aritmi hem de akim vini ve anormallikleri
hakkinda bilgi alimabilir iié@,l@i,idﬁ,i@&—lii). Ekokardivograti
ile kardiyak fonksiyonlar degerlendirilirken kalp kavite papindaki
degigmeler gz onine alinir. Talasemili hastalarda tnce uzun sireli
anemiye cevap olarak dakikadaki atim hacmi arttirilmaya galisilair.
Bunu arttirmak igin, ventrikﬁliﬁn yé&ﬁylé %yékard kaﬁtraktilitesi—
nin artmasi, bunun vyaninda damar direnci wve kan vizkozitesinin
aralmasiyla bidikte arka yvikin aralmas: gerekir (23,27-29,112-116).
Talasemilarde gerek anemi , gerek demir depolanmas:
nedéniylev k5511ma rezervihinb gideresk bazulmaszné ragmen by
kompensatuar mekanizmalar bir sirs sol ventrikil fonksivonlarin:
normal tutmaya galisir (19,23). Dolazim dinamigindeki bu degisimler
sonucu  gorilen mekanik yike, ag1r  kronik aneminin miyokartta
clusturdugu hipoksi de eklenir (19,29,47,76). Zamanla, gizli oclan
kardiyal fonksiyon 'bczuklugu gorinir hale gelir ve genelliklie
olimle sonuglanir (19-34,7&6). Bu gidigatl'geciétirme ve gizli olan
s0l° ventrikﬁf fdﬁééiyga EEéQEiQé&nQN;rkéﬂmdﬁéémﬁe &acl13a gikartmak
igin noninvaciv vontemlerle yeni parametrelers gereksinim

vardir (25-Z4) . Bununla_ ilgili . galigmalar son on yildir
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siirmektedir. Simdivye kadar vapillan galismalarda M—moae
ekokardiyvografi ile baz: kriterler tanimlanmistair. Grnegin  bir
calismada sistolik kontraksiyonun normalden hizl: olmasi ve sol
ventrikil arka duvar: relaksasyon zamaninin anormal olmas: duyarla
parametreler olarak bildirilmistir (31). Diger otdrlerce egzersiz
esnasinda sol ventrikil kisalma fraksiyonu ve sol ventriéul dolma
oraninin azalmasa ve diger =0l venrikill fonksivonlarindaki
anormallikler dnemli sayvilmigtir (23-29). BEir bagka calismada ise
kalbin'ﬁniyﬁkﬁ ve arka yikinden bagimsiz oldugu igin sistol sonu
basing-gap iliskisi sol ventrikial kontraktilitesini belirlemeds bir
indeks olarak kabul edilmigtir (30).

Ginimizde "pulsed” Dbppler ekokardivografi ile 0]
ventrikil diyastolilk fonksiyonu kolaylikla degerlendirilebilmek-
tedir. Divastolik forksivon parametrelerivle hemodinamilk,
sineanjivografik ve radyonilkleid yéntemlerle buluman parametreler
arasginda iyi bir korelasvon bulundugu bilinmektedir (117,118,
Dolayisivyle »talasemide dlimlerin, en @ik 'nedeni olan  kardivak
fonksiyon bozuklugunu ‘erken devi-ede saptamada, a?nl Tamanda
uygulanacak kan transfizyonu ve demir baglayici ajanlarla tedavi
programlarin: belirlemede duyarlay, kolay uygulanabilir VE
noninvaziv olmasindan dolay: ekokardiyografi tercih edilen bir

yontem olmaktadir (10,12,19-34,101~111).
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MATERYAL VE METOD

Bu galigma, Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakilltesi GCoguk
Saglig:r Ve Hastaliklar:i Ana Bilim Dali, Hematoloji Bolimi' nde
izlenmekte olan 18 beta talasemi majér, 3 talasemi mindr, 3 talase-
mi intermedia tanis: almis toplam 24 hastada vapild:z.

Transfiizyon igin miracaat eden bitin hastalardan ayrintil:
oykil alindi. Kardiyolojik yionden drellikle gogilds agrisi, garpinti,
nefes darligi, dksirik sikayetlerinin clup olmadig:r soruldu. Kan
transfuzyanlaranln baglang;c* Yagl, ne kadar ara ile trans%ﬂzyqn
yapxldlgi tékib dosyalarindan ﬁérenildi.

Fizik muayensds agirlik Ve bovlar: olgildi. Vicut

yiuzeyli, ekokardivografi cihazinda f Hoy(cm?)  Kilo(kg) 7 A&00
formiline uygun olarak m® cinsinden hesapland: (119). Dinlenms
halinde iken bir dakikalik sirede nabizlar: sayildi. Sistolik ve
diyvastolik kan basinci odlgilerek kaydedildi. fkciger dinlsme
bulgularina, kardiyak muayenede ise aritmi, =k ses ve Ofiram olup
olmadlglna dikkat edildi. Ufirim varsa I ‘den VI ‘va kadar
derecelendirildi (120}; Alt ékstfemiteﬁe ﬁdém varsavbélirtildi.
Laboratuar tetkiklerindeng hemoglobin ve hematokrit rutin
laboratuar teknikleriyle 8lgildi. Periferik vyayma wright boyasivla
birlikte Ferl's PFrussian blue reaksiyon vyontemiyle de boyanarak
periferik kana cikan normoblastlarda demir birikimi olup olmadigi
arastirald: (121). Serum  demir ve demir baglama kapasitesi

kalorimetrik metodla Axiom kiti kullanilarak pgr/dl  cinsinden

dleoildii  (122). Bu vyintemle serum demirinin normal degerleri

erkeklerde §59-119 pgr/dl, kadinlarda 37-145 upgr/dl, demir baglama

kapasitesinin normal degeri 250-400 pgr/dl  idi.
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Ferritin - RJA ile slehidd . ve veriler ng/ml ile belirtildi (123).

Fostercanterior telekardiyngramda, kardiyotorasik oran G,5  'in
{zerinde ige kardiyomegali olarak kabul edildi (124). Pulmoner
koniesyon varsa kaydedildi. Dinlenme ‘halinde iken
elektrokardiyografileri gekildi ve 50l ventrikil hipertrofisi
Ziegler (125) kriterlerine gore belirlendi. Ritm ve ileti bozuklugu
varsa kaydedildi. Her hastayva es zamanli kemilk iligi vapildi. Perl
‘s Prussian Elue reaksivyon yintemiyle boyanarak normoblastlarda
demir birikimi olup olmadig: arastirild: (1215.

Ekukardiyografik inceleme ise bitin flastalara en disik
hemoglobin seviyesinin oldugu dinemde, dinlenme halinde iken, ates,
tagikardi ve sistolik hipertansiyvon olmamazina dikkat edilersk sol
lateral dekibitis ve supin  pozisyonunda vapilldi. Calismamizda
veriler Toshiba Model, SS8H~1&08 Renkli Doppler ekokardivograti
biriminden elde edildi. lBu birimde Hfmadel, iki bovutlu gercek
Tamanli ekukardiybgrafi Ecnvansiyonel (Pl Qe cw) Doppler ekakardi;
diyvografti wve renkli Doppler ekokardiyografi birlikte vapild:.
M-mode ve 2 boyutlu ekokardivograti igin Z.75 mHz, Doppler igin 2,5
mHz'lik transduser kullanild:.

Ekokardiyagramlar degerlendirilirken asagfidaki dlgitler
esas alindi (101-103,105,108, 126).

Sol ventrik?{ d;yastq{ W%qngﬁqgﬁpivwﬁLgiQQ);A_vent?ik&ler
kompleks olan GRS dalgasinin Pik vaptig: donemde, interventrikiler

septumun sol endokardivyal vizeyinden, =ol ventrikil arka duvarinin



endokardiyal yizeyine kadar olan uzaklilk mm cinsinden dleildii.

Sol wventrikiill sistol sonu capi (LVIDS); ayni kardiyak
siklusta septal hareketin sonunda interventrikiiller septumun sol
endokardiyal viizeyinden sol ventrikil arka duvarinin endokardiyal
yilzeyine kadar olan uzaklik esas alinarak mm cinsinden Blegildi.

Interventrikil septum kalinlig: ise diyastol (IVSTD) ve
sistol (LVYSTS) sonunda interventrikiler septumun sag endokardiyal
yvilzeyinden, sol endokardiyal vizeyine olan uzaklik geklinde mm
cinsinden.ﬁlgﬁldﬁ.

S0l wventrikill arka duvar kalinligi; diyastol (LVFWD) ve
sistol (LVFWS) sonunda sol ventrikil arka duvaririn endokardival
vilzeyvindan eplkardiyval vizeyine olan uzaklik sgeklinde mm cinsinden

dleildii. Bu dlgimlerin nasil yapildig: Sekil-Z2 gorilmektedir.

IM-REC
19 MAYIS UNI TIP FAK<ID:DERYA COLAK >PUR=18 28:02?40
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Sekil 2. Sol ventrikil boyutlarinin Glgilmesi.
Sol ventrikiill sistol sonu volim (LVESY), diyastol sonu

volim (LVEDV) cihazin bilgisavarinda Teichols (12&) formiil iine gore



mm™ cinsinden hesaplandi.

Ayrrica ejeksiyon zaman: (ET=msn),

strok volim (5V)=LVEDV-LVESY {ml},

Kardiyak output (CD)=8Y kalp hiza {(L7dak),
sv

Strok indeks (SI)= tL/m=),
Vilcut yiirevi

Kardiyak indeks (CI)= CO / Vicut yizeyi (L/dak/m=),

5
Ejeksiyon fraksiyonu (EF)= X100 (%),
LVEDY
LVIDD-LVIDS
Kisalma fraksiyonu (FS)= ¥o100 (%),
LVIDD
, LVYIDD-LVIDS
Cevresel liflerin kisalma (MVYCF) = {circum/sn)
hiz: LVIDD » ET

formillerivlie cihazin bilgisavarinda hesaplandi. .

Sol ventrikiill <(LVM)= 1,04 COIVETDHLVPWDHLVIDD) SV IDD™]
kitlesi

tormill inden hesaplandi (1277).

Doppler ekokardivografik uygulama Hattle (128} tarafindan
bildirilen sekilde ve Hastélar ekokardivyografik éallgma sirasindaki
porisyonda olacak gekilde, cihaz "pulsed" modunda iken yvapild:.
Apikal 4 bosluk  pczisyDnunda ve ornek volim mitral anulusten jiti-—
baren 1 cm sol ventrikil iginde bulunacak sekilde, apeks—mitral
anulus eksenine paralel veya en fazla 20 derecse sapma olacak
sekilde, odyo Vsinyalinin en  kuvvetli duyuldugu, mitral "imflow!

epektral gorintisinin en net goridldigid drnek volam kLanumlarinda ve

-

J=0 kardivak siklus boyunca, gtrintii- hiz:1 50 mm/sn iken kayit

alindil (Sekil 3).
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Sekil I, Divastolik mitral "inflow" spektral girinti brnegi

Doppler ekokardivografik parametreler; Sekil 4 ‘de
gosterildigi gibi DH, E/2 degerindeki FEF égiminden (§ agisinin
tanjant:i: bBulundu (iig). Milisanive cinsinden bulunan Taman
araliklar: EEG'den  bulunan FR-R siresi (msn)' nin  kare kikine

bolinerek, kalp hizina gire didtzeltildi.

e . | o 2
1 , tg = e = DH
DV

EDaH

Erken diyastolik
JL- » akie hizy {E} = ca/sn
o e - g EDAH = Beg divastolik

akie hiz1 (8) = ceisn
AYl = Rkselerasyon yary zasam
DYZ = Deselerasyon yar: zamam
DH = Deselerasyon hizi
tg = Tanjant

tik divastolik mitral "inflow" spetral girinti kay:it
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Beta talasemiii hastalar ve kontrol gruplarinda iki bcyutiu
ekokardivogratik gorianti ESas alinarak miyokardin histogram
degerleri arastirildi. Alette mevout olan integre radyo frekansl:
dalgalar vyayan back-scatter araciligivlia elde edilen degerler,
gerekli hesaplamalar vyapildiktan sonra ekranda dijital olarak
verildi.

Talasemili biitin vakalara kan transfizyonundan bnce oldugu
gibi kan transfizyonundan 24 saat sonra da hemoglobin degeri 10
»gr!dl‘ ‘min Uzerinde  iken, ayni $art1arﬂa ekokardivografi
tekrarland:.

Fontrol grubu olarak iki grup segildi. Birinci grup =n az 1
aydir anemisi olup, klinigimize basvurduklarinda fizik muavens ve
laboratuar bulgulariyla demir eksikligi anemisi tanis: almisg,
hemoglobin degeri 10 gr/dl  ‘nin altinda ve bu sire i;inde-éan
transfizyonu almamigs 24 hastadan, ikinci grup ise sistemik wveya
metabolik herhangi bir hastalig:r olmayan tamamen saglikly, vicut
yilzey dlgilerivyle kiyaslanabilir ve ayni yastaki 24 gpocuktan
Glﬁﬁuyurdu. | | |

Istatistitkes] veriler, ortalama #* standart hatas szeklinde
belirtildi. EBeta talasemi ile demir eksikligi anemisi ve saglikl:
kontrollerin verileri arasindaki tarkliliklar student-t testi ile
incelendi. Verilerin birbirleri ile olan baglantilar:, regresyon—

korelasyon analizi ve %= kullanilarak degerlendirildi (129,120,
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BULGULAR

Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiilltesi Ca:uk Sagligs ve
Hastaliklar: Anabilim Dali, Hematoloji B&1ami ‘nde izlenmekte olan
24 beta talasemili olguda yaptigimiz calismada:
1. Eeta talasemi major tanisivla irlenen 18 olgu olup 10 ‘u
(% 35.55) erkek, B'i (% 44.44) kizdi. Yag ortalamasi = 10.61 + V.28
yil (2-18), boy ortalamas: = 121.52++ 19.28 cm (BC-1&8),
agirlik ortalamasi = 24320.00+ FEAT gr (11.200-62000) idi.

Beta talasemi iﬁtermedia ‘tanisi o almg = olgunun 2 ‘=i
(Z &6.66) erkek 11 (% 2E.33) kiz oidi. Yas ortalamasi =11.6& + 32
yil (Z-13), boy ortalamasi= 132,48 + 18.24 cm{gB-142), vaglrlzk
ortalamas: = 25420.00 £ 9800 gr (1Z2000-3&6000 Qr) idi.

Beta talasemi mintrilua 3 olgu olup 171 (% 3I3.3) grkek, 2'si
(% &646.66) kizd:. Yag ortalamas: = 9,464 + oI5 vil ({7-15 yils
boy ortal amas: = 134,42 *+ iB8.24 om (120-160), agirlilk
Drta1a§asl = Z6030.00 * 9850 gr 23000-48000 gr) idi (Tablo I3,
Beta.talasemili‘olgularla kontrolleri arasinda Yas, cinsiyet,_boy,
agirlik wve wvicut vyazeyi agisindan farkliligin aolmadig:s ghraldi

(p*0.05) (Tablo II).



Tablo I. Beta talasemili olgularin vyas, cinsiyet, boy,
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agirlik, viicut yiizey degerleri

Beta talasemi |Beta talasemi Beta talasemi
major (n=18) |{Iintermedia(n=3) |minor (n=3)
Yas {y1l) 10,6127 .28 11,667,322 6627, 35
Cinsiyet *E 10 2 i
et 4 8 1 2
Boy {(cm) 119.52219.28 Z2.48%18.24 124.42%18. 24
Agirlaik (gr) |24320.00+9543 23420, 0029800 26030, 00X9350
Vicut 0.96 & 0,28 D.98 + 0,32 1.52 + 0,14
Yizeyi (m*)
» Erkel et Fiz

Tablo II: Calisma ve kontrol gurublarinin yas,

ve vicut yiizeyl

eri

Demir eksik-— Saglikla
Beta talassmi ligi anemisi grup
n=24 n=z4 n=2 o

Yag (y1l})| 7.95+5,28 7.89%4.52 T ROESH .3 3,03
Agirlik 23120, 0028700 26122, 0048200 26130.00+8240] 0,05
Boy (cm) 12B.42+18. 74 128.82118.26 128.96218. 26| »0.05
Vicut vyii—

zeyi (m=)}] 0.92 + Q.22 0.93 % 0.18 C.94 & 0,28 |50.05

~2e---0lgularin higbiri Oksirik, nefes darlig:

yvakinmivyordu,

3. Talasemi

majorlu clgularda,

ve gogis

agirlaik, boy

kan transfizvonunun baglangig yas:
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ilk 1-2 vyas arasindaydi. Ortalama 4 haftada bir dilzenli kan
transfilzyonu almislard:. Tal asemi intermedial: hastalarda ise
ortalama 7 vyas civarinda kan transfilzyon ihtivaca baslamig ve

genelde 8 haftada bir transfizyon gereksinimleri olmustu. Talasemi

mingrli olgulardan 1°ine cerrahi, 2°‘sine enteksiyon doneminde
belirginlesen anemi nedeniyle kan transfizyonu vyapilmista. Her
grubun aldig: toplam kan transfizyon Sayi1s1 Tabloc I1I'de

gosterilmistir.

Tablo IIl. Beta talésemili'olgularda transfiizyon sikliginin
dagilimi. ' ' :

Fan transfizvyonu i-Talasemi fi-Talasemi fi-Tal asemi
Sayis: major Intermedia minor
n=18 n=3 n=3
O—10 i o) I
11-80 13 i O
i-10Q0 4 8] %)

4. FPeta talasemili olgularda demir sgelasyonu igin desferricksamin
kullanilmakta olup, 3 ine ciltalt: infizyon pompas: araciligivla,

digerlerine ise kan transfilzyonu sirasinda intravenoz infildzyon

seklinde verildi.

S. EBEeta talasemili olgularin bir dakikadaki nabiz sayisi ve kan

basinciy Tablo IV'de gdrilmektedir. BEsta talasemili grupta nabiz

sayis: diger kontrol gruplarina gire artmigt:y (p<0.05). Sistolik ve

diyastolik kan basinc: daha diisiktil (p0.05),
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Tablo IV : Galigma ve kontrol gruplarina ait nabiz kan
basinci degerleri.

Fan basinci Beta Demir sksik- Saglikla

(mmiHg? Talasemi l1igi anemisi grup
=24 F n=24 F n=24

Histolik GI.9025. 12 |40.05]10B.6323Z.88 140,.05]1110.4823,.52

Divastolik S54.4222.74 {40,005 DB.Z6E1.84 (40,05 &0.52%1.10

Mabiz

Cviiru/di) _

Fan transfiz-]110.30210,22|<0.08 ) F2.9629.30 (<0.05] B4.9724.24

vonu oncesi

Fan transfiz-—

YOMW SONrasi 829,44+ 2,32

6. Beta taleszemili olgularin kardiyolojik muavenesinde; 1& (%&6,64&)
olguda kalbin tim odaklarinda 1/VI° ‘den, dirt (1i&.&&) olguda
IT/VI® ‘den, 4 olguda (%416.646) ise II1I/VI® ‘den sistolik afaram
vardi. Olgularin higbirinde kalp vyetmezligine ait klinik bulgu
yoth,f fAqkociger dinleme 'bulgularl normaldi. 'éit ekstremitede ddem
yoktu. |

Demir eksikligi anemisi olan kontrol grubunda da
1% (%U62.50) olguda 1/VI°® den, 9 (EE?.SQ) olguda ise II/VI°® den
bitin kalp odsklarinda duyulan sistolik (fivrim mevcuttu.
7. Telekardiyogramda 10 (%41.é6) olguda kardiyomegali, & (%25)
olguda kardiyomegalivyle birlikte pul moner konjesyon vard:

{Tablo V).
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Tablo V: Beta talasemili olgularda telekardiyografi bulgular:

Normal Kardiyomegali Fardiyomegalit
pulmener konjesyon

T. major

{n=18) Z 10 &
T. intermedia

(n=3) i 2 s
T. minor

{n=3) b 1 &

Transtidzvyon séyzsl arttlkgaA kafdiyomegali geiigme orani
artmaktaydy (p<0.03}). Hb, Htc degerleri ile kardivomegali arasinda
anlaml: bir iligki bulunamadi (pr0.05)., Fe esksikligi anemisi olan
gruptan 10 {(X41.464) olguda kardiyomegali vard:i.

B. T. Majorlit 10 (%41.6&) olgunun EKE ‘sinde sol  ventrikil
hipertrofisine ait bulgular mevocuttu (Tablo UI‘).

Tablo VI. Beta talasemili olgularda EKG bulgular:

EkG
Normal Aritmi SWH™
T. Major (n=18) 8 0O 10
T. Intermedia (n=3) 3 O O
T. Minor (n=3) 3 0 0

- Sol ventrikil hipertrofisi
Sekil 5,46,7,B,9 ‘da bu wvakalara ait telekardiyogramlardan
grnekler ve bir olgunun EEB ‘si gorillmektedir.

Fe eksikligi anemisi olan grupta EKG bulgular: normaldi..



' Sekil 9.

Sekil 5,6,7,8,9: Beta talasemili olgulardan telekardiyogram ve
elektrokardivogram drnekleri. ‘ ‘
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g. Galisma grubuna ait hematolojik veriler tablo WVII ‘de
gosterilmis olup talasemi majorlia grupta daha belirgin olmak
izere, biatin olgularda Hb, Htc disik, serum ferritin degerleri
vitksekti. T. Majorlu grupta serum demiri artarken, total demir

baglama kapasitesi azalmisti.

Tablo VII. Beta talasemili olgularin hematolojik verileri

Talasemi major|{Talasemi interiTalasemi minor

n=ig media n=2 n=3
Hb (gr/dl? : 6,83+ 1.25 F.802 1,62 | 9.50% 1.52
Hteo (5 22.24% T, 68 25.%1% Z, 32 29.84% 2,32
Fe (pg/dl} 191.89x20.12 122.02+19. 21 104.67%15, 42

Fe bajlama
kapasitesi (pugfdl) | Z220.67x32.731 2hHb6.6TE20.16 2667218, 23

Ferritin {(ng/ml) 5&78. 73E50. 42 FEL.GOE48, 22 234.62444,. 58

10, Ondort (458,33 olgunun periferik vyayma ve kemik iliginde
perl ‘s Frussian Blue reaksiyon vyintemivle normoblastlarda demir
birikimi oldugu gizlendi. Bunlarin 4 ’undé (A1&6.86) eser, 2
(% B.33) olguda (+), 4 (%l&.66) oclguda (++), 4 (%16.66) 'inde de
(+++) demir depolanmasi vardir (Tablo VIII, Sekil 10,11,12).

Tablo VIII. Beta talasemili olgularin kemik iliginde '
demir depolanma derecesi.

Femik iliginde Tal asemi Talasemi Talasemi Toplam
demir depolanma major intermedia minor
derecesi n=18 =3 n=% . n=24
- a 2 3 10
Eser = i s 4
“+ & 0 0 2
e 4 0O ) 4
o 5 a) 's) 4




sekil 10,111,132

_ Sekil 11.

Beta talasemili olgularin kemik iliginds
depolanmasinl gisteren drneklsr
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Femik iligindebki demir depolanmasinin derecesivle
kardiyomegali ve EKG anormalligi arasindaki iligki istatistiksel
olarak anlamliyd: (p<0.0%), ‘

11. Calisma ve sajlikl: kontrollere ait sol ventrikil bovutlar:
kargilastirildiginda beta talasemili grupta interventrikiller septum
diyvastolik kalinlig: azalmis (IVSTD) (p=0.01), so0l ventrikil sistol
sonu arka duvar kalinlig: (LVPRS), sol ventrikiil divastol =onu gap:
(LVIDD) ve sol ventrikill kitlesi (LVYM) istatiksel clarak anlaml:

~derecede artmigti (Tablo IX).

Tablo IX. Calisma ve saglikli kontrol grubunun sol
ventrikiil boyutlarinin karsilastirilmasi.

Beta talasemi |Saglikl: kontrol t o
n=24 n=24
LVIDD (mm)| 41.5% £ 1.90 JB.H0 % 1,19 2.45 0. 05
LVIDE (mm)| 25.43 & 1i.34 26,82 £ 1.09 0. 80 0. 035
LVFWD  (mm) 7.88 £ 0.3 B.O3 * 0,34 Q.3 0,05
LVFWE (mm) ] 12.18 = 0.5& 10.82 = 0,47 1.84 L0005
IVETD (mm) &.B87 = 0,30 7.86 * 0.21 Z.68 0. 01
IVETS (mm} 1018 £ 0,36 10,63 & 0,47 0.7& 0,05
LVM (GR) |129.15 % 12.03] 106.18 *16.04 2.72 L0001

12. Eeta talasemili grupla, demir eksikligi anemisi olan grubun
zolventrikil boyutlar: kargilastirildiginda talasemili hastalarda

LVIDD, LVFWS ve LVM artmisti (Tablo X).



Tablo X. Calisma ve demir eksikligi anemili gruba ait sol
ventrikil boyutlarinin karsilastirilmas:.

Beta talasemi {Demir eksikligi
anemisi t D
n=24 n=24

LVIDD (mm) | 41.85 = 1.90 35.47 + 1.584 2,47 | 0,05

LVIDS (mm)| 25.4% + 1.34 22.66 £ 1.18 1.55 0,05

LVFWD  (mm) 7.88 & 0,31 7.28 £ 0,25 1.4%9 0. 08

LVFWS (mm) | 12.18 + 0.5& ?f?l T 044 3.19 0,03

IVETD (mm) .87 &£ Q.Z0 7.38 £ 0,33 i.14 0,01

IVSTE (mm}| 10.18 * 0.3& F.ET 0,35 1.068 =205

LVM . (BRY 129,185 12,03 84.47 * 7.54 2.34 4005

13. Talasemili hastalarda kan tranfizvonundan ornceki Ve
tranfilzvondan 24 saat sonraki =01 ventri kil boyutlara
kargilastirildiginds transfizyondan sonra interventrikiler sentum

diyastolik kalinlig: (IVSTD), LVIDD, sol ventrikill sistol SONU Cap:
(LVIDS) artmis, sol ventrikiil diyvastol sonu arka duvar kalinlig:

(LVFWD) , LVFWS, IVSTS azalmigty (Tablo XI).
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Tablo XI. Beta talasemili olgularda kan tranfizyonu oncesi
ve tranfizyondan 24 saat sonraki sol
ventrikil boyutlarinin karsilastirilmas:.

Beta talasemi (=24}

Fan Tranfizyon Fan tranfizyon t o
oncesi sONrasi
LVIDD (mm)| 41.55 = 1.?0 42.72 2 1.78 2.35 0. 08
LVIDE (mm) | 25.42 = 1.34 27,15 £ 1,32 5. 69 20,01
LVFWD (mm) 7.88 £ 0.31 7.42 & 0,29 1.76 w0, 05
LVFRE (mm) | 12,18 2 $.56 I0.45 £ 0.43 4,50 S0 001
IVSETD {(mm) 6£.87 £ 0,30 7.83 & Q.27 6£.18 A e ah]
IVETS (mm)| 10,18 % 0034 F.I5 & 0,29 2.78 TO.0]
LVM (GR}129.15 = 12,03 189.18 £12.04 1.2 0,05

14. Eemik iliginde demir depolanmas: gtsteren talasemili hastalarla
depolanma saptanmayan talasemili olgularin sol ventrikil bﬁyutlarz
kar§1la$t1r1ld1§1nda{ demir depalanmasl olan grupta sol ventrikil
Ckitlesi (LVM), LVIDD, LVIDS anlaml: derescede artmisti (Tablo XIIy.

Diger degiskenler arasinda  istatistiksel olarak anlamli bir

farklilik saptanamadi (pr0.05),
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Tablo XII: Kemik iliginde demir depolanmasi olan talasemili
olgularla depolanmanin olmadigy olgularin sol
ventrikiil boyutlarinin
karsilastirilmas:.

Talasemili olgularda kemik iliginde
demir depolanmasi
{+ ) n=14 ( - ) n=1l0 -t o
LVIDD 45.49 = Z.01 36,05 £ 2.88 2.468 L0085
LVIDS 28.5% = 1.48 21,02 £ 1.71 Z.34 0. 001
LVHM 133.34 * 11.31 86.85 * 13.47 2,63 L0055

i5. ?aligma'vé saglikla kantralieré ait sol veﬁtrikﬁl fbnksiyonlarl
kargilastirildigdinda talasemili grupta sol wventrikil diyéatal sonu
voliam (LVEDV), strok volim (8V), kardivyak indeks (CI) ve kardilvyak
output (L0 artmigt: (Tablo XIIIV.

Tablo XIII: Galigma ve saglikli kontrol grubunun sol ventrikiil
fonksiyonlarinin karsilastirilmas:.

Beta Eaglikla
tal asemi kontrol t o

n=24 n=24
LVEDV (ml) B1.99 + 8.78 .33 0% 5.3 2.42 0,03
LVESY {(ml) 25.45 £ Z.07 28.84 £ 2.50 G.86| *0.0F
sY {ml) 956.12 * S.¢2 42.78 + .32 2.911 20,05
EF (%) 0.70 % Q.OE Q. &9 £ 0,02 0,061 *0.05
F5 (%) 03,39 £ 0,01 .40 = 0,01 .00 =0, 05
co (1 /dak) .61 £ 0,50 4.0 £ 0,41 T.120 20001
CI (L/dak/m=} 5.33 2 0039 32 R 0024 2013 20,05
MVCF  (circum/sn)| 1.44 * 0.07 1.34 £ 0.0&6 |- L.07 =0,08
ET (msn) 278 £ B.58 [ZBE.04 * 5,17 Q.481 *0.03
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16. Beta talasemili grupla demir eksikligi anemisi olan grubun sol
ventrikil fonksiyonlari kargilastirildiginda talasemili hastalarda
LVEDV, &V, CO, strok indeks (8I), CI artmist: (Tablo XIW.

Tablo XIV: Calisma ve demir eksikligi anemili grubun sol
ventrikiil fonksiyonlarinin karsilastirilmas:.

Eeté talasemi |Demir shkeik-
1igi asnemisi
n=24 n=24 t o

LVEDY {ml} 81.99 + 8.78 S6.2% £ 50321 2.510 20,05
LVESY (ml) 25.45 * EZ.07 19.42 £ 2,56 1.831) 0,05
sy {ml) ' 565012 2 5.83 IT&.TE O EL3E0 2.8 40,05
EF ] 0.70 2 Q.02 Q.67 = 0,02 1.29) »0.05
Fg {4 .39 & .01 G.36 F 0,01 1.39] =Q.0E
co (1/dak) S.51 2 0,50 .78 & 0022 I.1g) 0,01
LI (L/7dak/m=) 5.33 % 0,39 .30 0,27 2,181 20005
51 {(L/m=) S2.05 2 2,95 4G,54 + 2,47 FTL01) 0001
MVCF  {circumfsn) | 1.44 + .07 1.89 = 0,04 1,671 0,05
ET {msn) 278 + B8.58 =286 + 7.54 .71 0,08

17. Talasemili hastalarda kan tranfizyonu oncesi ve tranfizvondan
24 saat sonraki sol ventrikill Fonksiyonlar: karsilastirildiginda
trans{uzychdan sonra - LVESY, 5V, gevresel liflerin kisalma hizi
(MVCF) ve ejeksiyon zamani (ET) ‘nin istatistiksel olarak anlamli:

derecede arttigil gorildi (Tablo XV).
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Tablo XV: Beta talasemili olgularda kan transfiizyon oncesi
ve transfizyondan 24 saat sonraki sol
ventrikil fonksivonlarinin karsilastirilmasi.

Beta talasemi
n=24

Fan transfiz-~ {Kan transfiz-—

von oncesi Yorn sSOnrasi t o
LVEDY (ml) Bl1.99 & B.78 FOL7 £ 7.98 0,48 | :0.05
LVESY (ml) 28,045 £ L0V 1.3 &£ 3007 I5.11 {00001
gy {ml} 6012 2 5.87 &X3.16 2 B.27 (2,17 20,05
EF (%) S QLFOo O Q.02 O.868 £ G002 11,03 FOL 05
F& (%) Q.39 &£ Q.01 OUE7 £ 0,01 11.25 | =0.05
oo {(1/7dak S.61 £ Q.50 S.13 2 0.B0 H1.Z24 120,05
C1 {(L/7dak/m=) S.33 & 0,39 4.F7 2 Q.28 11.03 150,05
MVIF  {circum/sn) .44 & 0,07 1.67 £ 0,086 (2,71 (50,05
ET (msn) 27 T B.D8 301,258 £ 4.%91 |Z.94 l<0.01

18. Kemik iliginde demir depoclanmas: gozlenen talasemili héstalarla

depolanmanin olmad: g talasemili olgularin sol ventrikiil

ot

fonksiyonlary karsilastirildiginda sol ventfik&l diygstal Sonu
volim  (LVEDV), LVESY, 0 ve sirok volim  (8V) “in depolanma
olmayan gruba gbre anlamli derecede arttig:s gdrialdit (Tablo XVI).
Digér degigkenler arasinda anlamli bir farklilik saptanamad:

{(F>0,053).
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Tablo XVI. Kemik iliginde demir depolanmasi olan talasemili
olgularla depol anmanin olmadig: olgularin sol
ventrikiil fonksiyonlarinin karsilastirilmasi.

Talasemili olgularda
Femik iliginde demir depolanmas:
{(+} (n=14) (-} {n=10 t B
LVEDY fE.O07 £ 11,23 99.51 £ 11.00 2.45 T0.05
LVESY 221 2 E.97 16,00 + 2,02 I.25 40,001
co &.81 £ O.61 4.35 & 0.467 2.38 10,05
=30 &3.12 £ 7030 43.51 = 8.38 1.94 10,05

1%. Qallgma grubuyla ss3likli: kontrollerin sol  wventrikil divyas
tolik  fonksivonlar: kargilagtirildiginda talasemili hastalarda
erken diyvastolik akim hizi (E) wve (&) ges divastolik zskim hizi
aralmig, akselerasyon var: zamani (4YZ) icse uzamisty (Tablo XVIIp,

Tablo XVII. Calisma ve saglikli kontrol grubunda sol ventrikiil
diyastolik fonksiyonlarinin karsilasgtirilmasa.

Beta talasemi Saglikla
=24 © kontrol n=24 t o
E. {(cmism) 1104.00 % 3,99 1232.38 & 7.73 2,321 40,05
A {emfsn) 6£1.45 + ZT.80 75.16 £ 5.82 2.02 40,05
EfA orani 1.7% = 0,09 1.64 2 0,09 1.03 0,08
AYZ £.582 & 0,38 4,20 + 0.27 4.87 L0001
DYZ 4.64 & .19 S.22 * 0,39 1.325 =, 08
DH (cm/sn=)| 11.66 % C.45 12,18 + 1.32 0,46 | 30.05

20. EBEeta talasemili grupla demir eksikligi anemisi olan grup
karsilastirildigdinda E ve A azalmig, deselerasyon var: 2éméﬁl fﬁYi?

kisalmisty (Tablo XVIII).



Tablo XVIII:
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Calisma ve demir eksikligi anemili

grubun sol

ventrikiil diyastolik fonksiyonlarinin
karsilastirilmas:.

Beta Demir eksik-—
tal asemi ligi anemisi
n=24 n=2 t p
E (cm/sn) 104,003, 99 130,621,324 .59 0,01
A {(cmism) &1.45+7, 60 0. 165610 4,05 S0, 00l
E/A oran: 10795009 1.857x20, 1% 0,35 3,08
AYZ 6£.5240, 38 b OG0, 3 .79 .05
DYZ 4.464%0,19 S.76%0.34 2.80 L0, 05
DH (cm/sn=) 11,4630, 55 11.592£0.75 0,22 0L 05
21. Talasemili hastalarda kan transfizvonu dncesi transfizvondan
24 saat sonraki =0l ventri kil divastolik fonksivonlar:

kargilastirildiginda

(Tablo XI1¥).

E'min ‘azaldigy, DYZ nin kisaldig:s gorialdii

Tablo XIX: Beta talasemili olgularda kan transfiizyon oncesi ve

transfiizyondan 24 saat sonraki
sol ventrikiil diyastolik fonksiyonlarinin
karsilastirilmas:.

bBeta talasemi
n=24
Transfizvon Transt iz von
bncesi SONras: t )
E (cm/=n) 104,0043, 99 112,085, 09 2.51 0.0l
A {(cm/sn) £1.45%7. 60 &6. 3714, 89 1.3z28 F.05
E/A oran: 1.79%0,09 1.8120,12 0.1% | 20,05
!éYZ CEVIEERO.EB - 405440, 38 013 .05
{DYZ 4,.864%0,19 4.98+0, 21 2.7 L0035
DH (em/sn=)| ii1.&6%0.65 11.47%0, 84 Q.28 .05
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22.  Talasemili hastalarin histogramlarinda sol ventrikil arka
duvarinda sistolde % 23.29%7.71, diyastolde 16.44x7.00 degerleri
elde edildi. Istatistiksel fark anlamliydi (p<0.05). Kontrol
gruplarinda da sistol Ve diyvastoldeki degerler arasinda
istatistiksel olarak anlamli Ffarklilik mevcuttu (pL0.03). Gruplarin
sistol ve divastoldeki degerleri kargilastirildiginda talasemili
grubun sistoldeki degerinin saglikl: kontrol grubunargdre anlamla
olarak arttigy godzlendi (p<0Q.0%), (Tablo XX). Ayrica, talasemili
hastalardan‘Hemik iliginde demir depolanmas: oclanlarin sistoldeki
degeri, Glmayénlardan ‘anlamli1 derecede viksek bulundu (p{ﬁ305),
(Tablo XXI:.

Tablo XX: Sistol ve diyastolde sol ventrikiil arka duvar
histogram degerlerinin karsilastiriimasi.

] i |

Beta talasemi Saglléll an£r51
n=34 n=24
Sistol 23.29x27,.71 18,3027, 16 pa0.03
Divastol| 16.4&6%7.00 13,7616, 76 CpE0.05
pu. 05 L pR0.035

Tablo XXI: Kemik iliginde demir depclanmas:i olan talasemili
hastalarla olmayanlarin arka duvar
histogram degerlerinin kargsilastirilmasi.

Beta talasemili olgularda
kemik iliginde demir depol anmas:

+  (n=14) =  {n=10) t I p

Sistol | Z0.60%1.87 | 15.2821.92 | 1.98 | <0.05

Divyastol 15.49%1.47 17.87+£2,.50 Q.82 .05




23. Talasemili grupta sol wventrikill boyutlarinin hematolojik
verilerle iliskisi arastirildiginda LVIDD, LVFWE ve LVYM ile kan
transfizyon s1kligr arasinda istatistiksel olarak anlamli  bir
korelasyon oldugu gordldid (p<0.035), (Tablo XXII). Diger verilerle
sol ventrikil boyutlara arasinda bir korelasyon bulunamadl.
Femritin degerinin vyasla, LVIDD, IVETD, LYPWS ve LVYM nin de

vilcut wvizeyivle dogru orantil: bir korelasyon gosterdidi seap-

B

tandl. (Sekil 13,14,15,146,17).

Table XXI1: Calisma grubunda hematolojik verilerin  sol
ventrikiil boyutlariyla iligkisi

Fan

Total de- trans—
Serum mir baglama flizvon
Hb Hto demiri kapasitesi JFerritin {si1kli3:

LVIDD f=ﬁ ﬂl .04 -0, 2% 0,12 .19 0,54
p=rx0.05 0,05 0L 05 w005 w0, 05 <6, 01

LVIDEr=0,10 .08 0,04 10 Q.14 Q.05
pwfu.ud 20,05 005 05 0L 05 w005

LVFWD r=G. 11 0.06 0.10 14 S 0.1T 0.11

p=r0,. 05 .05 »0.05 B0, 05 0L 05 20, 05
LVFWS | r=0.48 0. 02 Q.47 0.1 Q.2 0.52
o= 0,05 =0, 05 S0, 05 =0, 05 .05 0,01
IVSTDr=0.14& .22 -0, 29 .12 -, 20 Q.20
D*0.00 =0, 05 =0, 05 =0, 05 =0, 05 =0, 05

IVETS{r=20.10 0.16 Q.12 Q.02 0.18 0.20

p=r0.05 Q.05 0 QF5 .08 Q05 Q.05
LVM r=x0.0011 0,02 -0, 02 Q.08 0,04 G, 52

p=x0, 05 w0, 05 w05 =0, 05 - =0, 0OF o0, 0l
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Sekil 13: EBEeta talasemili grupta Ferritin dilzeyinin vasgla
iliskisi

Sekil 14: Beta talasemili olgularda LVIDD ‘min vicut yvizevivle
ilisgkisi



Gekil 15: Peta talasemili olgularda IVSETD ‘nin vicut yiizeyivle
iliskisi

LyPWe
20

c i i ]
B a8 ) i8 -]
Vuout yuzeyl (nf)
kil 1é6: Bets

v talasemili olgularda LVPWS 'nin viicut vilzevivle
iliskizi

H
.
o

a4
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Gekil 17: Beta talasemili clgularda LM ‘nin vilcut virevivile
iligkisi

24. Caliszma grubunda =ol ventrilkiil fonksivonlarindan LVEDV ile
-VESY ve BI'in ferritin ve kan transfizvon sikligivla: &Y ve OO ‘un
tan transfizyon sikligivia; ET ve MVDF'nin ice Hb, Hic degeri ile
statistikssl olarak anlamjl bir korslasyon gisterdigi saptand:.
Jiger vérilerle s0l  ventrikil boyutlar: oraninda anlaml: bir

corelasyon bulunamad: (Tablo XXIIID.
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Tablo XXIII: Calisma grubundaki hematolojik verilerin sol
ventrikiil sistolik fonksiyonlariyla iligkisi.

Kan

Total de-— trans—
Serum jmir baglama fillzyonu
Hb Htc Demir |kapasitesi Ferritin! siklig:

LVEDV {r= —0G.03 Q.14) —0 03 -0.10 0.51 .51
p= 0,03 100050 .05 .05 “0.03 L0055

LVESV |r= Q.06 Q.10 0.32 Q.11 0.54 .52
p= 00030 | XQ.05] 10,03 0,03 0,05 TR.05

v’ =

gy r= —0.10 | 0.10| -0.06 0.08 0.20 0.52

wtal,

p= 0005 .05 0,05 0,05 Q3,05 0.0l

EF r= .20 .10 0,22 Q.12 .12 0.11
o= 05 >Q, 05 0,05 =0, 05 0,05 »L 05

Fg F= 0,04 0.0 0,12 0.04 0,20 0.12

p= F0, 05 Q.05 =0, 05 =0, 05 =0, 0% w0, 05
K r= -0, 25 QuiD) ~0.10 .12 0. 15 .52
p= Q.05 | F0.085] 0005 .05 005 0,01
oI r= -0,28 GL086] ~0018 .03 Q.15 .08
p= F0.05 =0, 05 >0, 05 0,05 0,05 =0, 05

=5 | ==, 12 0,121 -0.03 0. 08 0,42 O.53
= 0,05 L0851 #0005 0. 05 T0.05 L0005
P

MYCF |r= 0.47 | 0.44] 0.11 0,04 G, 15 0. 20

p= 40,05 S0, O OO 20,05 0,05 =0, 05

ET r=  0.42 .42 Q.12 0.14 0.12 .14

= 00085 40,05 0008 QL0 Q.05 005
3

25. Hematoloijik verilerin sol  ventrikill divastolik Ffonksivon-
lariyla iliskisi arastirildiginda, A& ve DYZ2 ‘nin serum demiri
ve kan transfizyon sayisiyla negatif, AYZ ‘nin ise pozitif bir
korelasyon gosterdigi saptand:. Diger verilerle sol ventrikil
diyastolik fonksiyonlar:i arasinda anlamli bir iii$kiﬂvbﬁiﬂﬁéﬁéd{

(Tablo XXIV).



Tablo

XXIV:

Calisma

grubundaki

hematolbjic

ventrikil divastolik fonksiyonlariyla
iliskisi.

verilerin

Hb

Htc

Serum
Demi-
ri

Total
demir
hagla-—-
ma ka-—
pasite

Trans-—
ferrin

Kemik
iliginde
depol an—
mamnn -
derecesi

Ean
Trans—
filzvon
Sa\j\S\

= O, 30

p=r0, 05

.18

.05

-Q. 40
w005

Q.20

0,05

.01
0. 05

-0, 2

—-G. 24

O 05

0,13

=0, 05

= 0.3

p=r0, 05

Q.20

=0, 05

-0, 471 0

<0, 05

“rer
bt

>, 05

-1, 05
>0, 05

o
-}, &

A0S

E/a

r= 0,12
p=r0.05

0,02

=0, 05

.08,
L0535

Q.18
#0058

011
28.03

O.0&

0, 05

Q.0
X005

AYZ

re=—0,01
p=r0, 035

.11

3,05

0.41

50, OF

0,18

.05

-0, 13
#0. 05

0.3

0,05

0,31

PO 05

0. 41
0L OS

DYZ

r=-—0.13
p=r0. 05

Q.10
0. 05

.41

S0, 05

0012

20,05

-, Q0
0,05

-0, 27

3, 05

DH

r=-0,11
pe= 0, 05

Q.10
O, 05

O.16
.05

0.11

.03

a4
.05

0.14

=0, 05

~0, 27
B, 05
0,17

P05

sol



TARTISHA

Herediter bir anemi olan beta talasemide anormal hemoglobin
senteri nedenivle eritrositlerin yikim hizi artmakta wve kroni&
anemi geligmsktedir (23 23,9,4&). Eronik anemi, zamanla miyokardiyal
hipoksive neden olmakta ve kalbi zorlamaktadir (112-114). Kalbi
aneminin zararl: etkilerinden korumal igin wverilem dizenli kan
transfizyonlar: ise serum demirinde vyikselme riskini dogurmaktadyr
£1-%) . Ayrica kemik iliginde artan kinetik gereksinim sorucu
gastrointestinal sistemden demir emiliminin artmasi, bu yilksslmeyve
yardimcz olmaktadir (?-?, 14y, ?uksélén demir isebbagta karaﬁiger,
dalalk gibi retikiloendotelval sistem olmak uzere kalp, akciger,
kemilk 11i§i ve adale dokusunds patolojiik olarak depolanmakts,
kardivail, hepatilk Ve endokrin fonksivon bozukluguna Yol
agabilmektedir (1-3,3-8,11,12,14-18,49) .

Talaseminin tedavisindeki gesitli modifikasyonlarla vasam
sireleri uzsasyan bu hastalarda demir depolanmasinin etkileri daha
ivi gozlenmeyve baglamigstir. Cinki bu hastalar artik erken donemds
belirginlesen kronik anemiden de@il; ge¢ dionemde ortava oikan
kardivak siderozise bagl: mivokardiyal disfonksivondan dolaya
kaybedilmektedir (2,3,5-7,10-20) ., Nitekim 1989 vilinda Zurleo (i1)
ve arkadaglarinca italya 'da vyapilan bir galismada 1087 vaka
retrospektif oclarak incelenmis ve 1965 den Gnce o§lam oraninin daha
siksek oldugu, 1979 'dan sonra tedavideki veni gelismelerden dolaya
jlim oranimin azaldigi, ancak her iki donemde de dliamlerin en sik
edeninin %X 76.8 gibi  yiiksek bir oranda kardivyak disfonksivyon

2ldugu bildirilmistir.
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Talasemide o©limlerin gogunun konjestid kalp vetmezligi wve
aritmiden dolay:i olmasi arastiricilar: mivokardiyval disfonksivonu
erken donemde saptamaya voneltmigtir (2,3,8,6,10,12,19-34).
Yapilan galismalarla miyvokarttaki demir depolanmasinin  erken
yaglarda basladigi, klinik olarak kalp yetmezligi bulgular:i ortava
g1 kmadan dnce sol ventrikil tonksiyvonlarinda bozubkluk olabilecesi
ve bunun noninvaziv  vintemlerle saptanabilecegi QOCtEFlimlytl..”
Hastaligin seyrinde kardiyak tonksiyonlarin srken dinemde degsr—
lendirilmesi geregi vurgulanmistivr (10-12,15,19-21,7 25,2734

Kardiyak dl:fDnFquuﬁJn etyoloiisinde rol Dynafan kronik anehi
ve demir birikiminden hangisinin kalp vetmezligine Goncelikle

predispozisyon  vyarattigimy  sivlemek zordur (23,558,327 ,29,32,3%4) .

Talasemili hastalarda bu iki $aktorin kalp ldzerindeki stkilerini
yorumlayabilmek igin olgularimizi kronik demir eksikligi arnemisi ve
saglikly kontrol gruplariyla ayr: ayri karsilastivdib.

Talasemide urun sireli anemiye cevap olarak oSnce dakikadalki
atim hacmi arttirilmaya galisilir. Eunun igin wventrikil on vilki ve

mivyokard kontraktilitesinin ayrfmasiyla birlikte rea  wikidn

il

azalmasi gerekir. Bu kompensatuar mekanizmalar sonucd 1lk bulgu
olarak sistolik {firim, tasikardi ve kardiyomegali gelismektedir
(23,27-29,112-114), Lewis (27) wve arkadaslari T. major wve T.
intermediali Z3 hastayi incelediklerinde 10 ila 80 arasinda kan
transfilzyonu alan hastalarda ilk bulgu olarak Ofdrim, tasikardi ve
bardiyomegali gtzlemislerdir. ancak bu bulgular diger rnedenlere
bagli herhangi bir“krcnik'anemide*dE”gﬁrﬁidﬁgundan‘talasemi igin

spesifilk sayilmamigstir (114,115), Yine de ol ventrikil sistolik



performansinin hozulmava basladigin: gostermesi agisindan  bu
vakalarin dikkatle izlenmesi Onerilmisgtir.

Leon (258, Henry (23, Mienhuis (213, Lindingsr (52
talasemide kardivak komplikasyonlarin adolesan donemde bagladigin:,
tasikardi ve kardivomegaliye EEGE degfisimlerinin de ehklendigini
belirtmigslerdir,. EKE de siklikla giridlen ilk bulgu sol ventrikil

hipertrofisidir. Bunu disritmi, ileri dinemlerde ise sag ventrikidl

hipertrofisi, ileti bozukluklar: we T dalga anormallikleri
izlemsktedir (2,3,9,21,23,25,3&8). 19267 'de Bchellhammer (18)Y, 4
talasemi maiorlu vakanin | postmortem incelemesinde - ileti

vollarindaki zkar derescesi ile demir hirikimi arasindas bir
paralellik bulamamig wve kardiyvak ritm ile ileti borukluklsasrindan
demirdsn basks diger faktorlerin cie sorumlu clabilecedini
belirtmigtir. Ancak 197%°da Leon (25), talasemili hastalarda kan
transfizyon sayisl 1007dn wrerinde iken, Mierhuis (21 wve
arkadagslary ise Z0070n dzerinde iken aritmilerin basladigim
bildirmislerdir. Ayrica, -~ Bulis {172 ve Foberts’in 1971 'de
yayinladig: bBir postmortem galismada 100 veya dzerinds - kan
transtilzyonu almis vakalarda ilesti yollar: ve mivokardivumda demir
depolandiginin goridlimesi bt Blinik giozlemleri dogrulamistir.
@\3ﬂar1mlzda afiriam, tasikardi ve kardivomegalinin olmasi kardivyak

etkilenmenin  basladigini digindirmektedir. Fardiyvomegalisi clan T

majorli olgulardan 10 4 4l1.&6)Y 7 unun EEE 'sinds sol wventrikil
hipertrofisinin bulunmasi, transtizvon . SAaYy18l arttikga

Ckardivomegali - ve —anormal.. EEG . bulgularinin goriilme ihtimalinin
artmasi da bu etkilenmeyi dogrulamaktad:ir. ’Cﬁgularzmlzda aritmi

veya ileti bozubklusu olmamasinin nedeni muhtemelen kan transfizvon
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sayisinin bitin vakalarda 10070n altinda olmasivd:.
anemide sistemik damar direncinin azalmas: sonucy dinlenme

halindevken kardivak oubtput artar (114, 115, Tazikardi wve kan

basincinda disme gdzlenebilir. Valdez-Cruz (51} wve Henry (23

ot

vaptiklar: galigmada geng talasemiklerde anemive karsi geli

it
]

i
kompensatuar mekanizma sonucy tasikardi ve kan basincindsa dilsme
guzlemislerdir. Hastalarimizda disik kan basinci ve artan nabiz
sayisi bu mekanizmanin igledigini gistermesi agisindan bnemliydi
{Tablo IV,

Demirin patolojik olarak depolandig: baslica verlerden biri de
kemik iligidir. Olgularimizda boyle bir depolanmanin olup
olmadidin: kalitatif olarak arastirdigimizda % 58.3 tﬂguda degisilk
derecelerds  demir depalanmaal_ olduguny gordik, Femik iligindes
depolanma olan @@ularln hepsinde kardivomsgali olup, % 7il.4 ‘ldnds
birlikte EKGE anormalligi vardi. Aradaki iliski istatistiksel olarak
anlamliydy (o, 05, Bu bulge patolojik  demir depolanmasinin
bagladiginy gostermesi agisindan oldukca tnemlidir.

Beta falasemide kronik anemi, kan transfizvonlari ile alinan
demir Ve vial ium vilklenmesinin kalp Drerindeki atkilerini

sgkokardivografik olarak aragstirdigimizda  talasemili hastalard

i

saglikla hanﬁrmllara o Interventrikiler septum  divastolik
kalinliginin (IVEBTD) azaldiginy, LVPRE, LVIDD, LVM, LVEDY, &Y, I
ve  kardiyak outputun ise istatistiksel olarak anlaml: derecede
arttigin:y  gdrdilk (p<0. 05 {Tablo IX, XIIId. Demir eksiklisi
anemisi  olan grupla karsilastirildiginda da LVPWS, LVIDD, LVM,
LVEDV, 8Y, I, 00, I talasemili grupta anlamli derecsade artmighs

(i, 05 {Tablo X, XIvy. Interventrikiler septum divastolii



kalinliginin zalmas:y ve sol ventrikil divastol sonu GapLnIn
artmasiy ventrikiler genislemenin oldugunu, LVEDY ile 8Y ve 0O07un
artmasy isze volim yiklenmesi oldugunu pgostermekisdir. Cinkid kronib
angmide kalbin on yikindn arttiginin bir gistergesi olarak sol
ventrikil divastol sonu gapr (LVIDDY artar. LYVIDD artarkan Frank-

Starling mekanizmasina girs

§;,¥

sarkomegr wzunludunda artma olmadan
divastol sonu volimin artmasy (LVEDW geonstrik bir avantaj saglar.
Biovliece strok volim normalin dstinde tutulmaya galisilir. Eronik
anamive bagli: olarak doku hipoksisi gelisince periferik damar

direnci azalir, kardiyak output ve strok volim artar (27, 113-114:.

hi3

Lewis (29 ve arkadaslar: kan transfizyon sayvisi arttiboa Lardivak
dilatasvon ve strok volimde artma gozlemislerdir. Yine Lewis (27)
v arkadaglarimin vaptig: baska bir galismada strok  indeks ve
kardivak outputda artma saptanmig, gizlenen degisimler ventrikiler
vl im vitklenmesing baglanmigtier. 1980 de Ehlers {1ay wve
arkadaglary inceledikieri &2 T majorlu wvakada bardivak outputda
artim vaninda strok volimde de artma saptamislardir. avny  durum

baska galigmalarla da gosterilmistir (12, 19, S1-2%, &R 11&.

el g

Strok volimin artmasindan kalbin on yilkil, arka yiki ve mivo ckardival

kontraktilitenin dedismesi sorumlu tutulmustur (10, 12, 2135, 27,

29, E3). @ng arimizda da ayrl dedisimlerin gizlenmesinden volim
vidkl enmesi VE miyokardiyal kontraktilite degisimleri sorumlu
olabilir. Lewis (25), Henry (3 3y, Mienhuis (21, Fker (29 ve
arkadaglarinin vyvaptig:r galismalarda ise bu degisimlere ek olarak
w0l ventrikil arka duvar kalinliginda ve sol ventrikil kitlesinde

artma saptanmistir. Bu artimdan demirin mivokardival infiltrasyon

BOF LML L tutulmus VE YASAYAn hastal arda zonral ara progresi f
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dilatasvon gelistigi gizlenmigtir. Dlgularimizda sol ventrikil

arka duvar kalinligimin ve sol wvenbrikidl kitlesinin her iki gruba

e istatistibksel olarak anlamlia deresceds artmisg oimass
mivokardival demir depol anmasi lehineg vorumlanabiliv. fancak

ventrikiler genislems ve hipesrbtrofi volim viklenmesi  ve kronik
anemiye karzi gelisen kompensatuar mekanizmalar olup mivokardival
kontraktilitenin bozuldugunu gistermevebilir.

Calismamizds talasemili olgulardag magliklia grup vaninda
kronik demir eksikligi anemisi olan gruba gire de LVWFIWS, LVIDD,
LM, LVEDY, BY, I, 0, Sl%in anlamly derecede artmiz olmasi
(pr0.05), kronik anemive bagli: kompensatuar meskanizma-lar vaninda
demir depolanmasinin da stkilerinin oldugunu gistermesi agisindan
drnemlidir. Ayrica kemik 1liginde demir depolanmasinin oldudu grupta
a0l ventrikil kitlesi (LMY, LVIDD, LVYIDS, LVEDY, LVESY, OO, 8Y'nin
anlamli derecede farkl: bulunmas: (pUO.08)y (Tablo XII, ®VIY bu

+ikri desteklemnskiedir.

]

Engle {1&) ve arkadaslarinin vaptig: histopatolojik calismads
demir depolanmasi ve miyvokardival hasar olmasina ragmen geg dinems
kadar :tug ventrikial sistolik tonksiyvonlari—nin korundugu
gosterilmigtir. MVCF, F5, ET kronik ansmive bagl: hemodinamibk
degjisimlerden etkilenen parametrelerdir. EF ise vicut dlgilerinden
bagimsiz olup sol ventrikil fonksivonun ivi bir gistergesidir (101-
10%9,118-1143. @igu larimizda ejeksivon fraksivonu normaldi. Lawis
{37y, Ehlers (10}, Leon (23, Lanals (12 wve arkadaglar: da

vaphtiklary ogala

Eit

mada EF 'vi istirahetts iken normal bulmuslardir.
Leon (25} ve arkadsslari 100 ve lzerinde kan transfizvonu alan

hastalards egoer

i

iz esnasinda EF 'vi disidk saptamislardir. Henry



{23%) v ark dise istirahatits iken ejeksivon fraksivonuy dilzilk
saptanan dirt hastanin & ay icginde sksitus oldugunu gézlemis ve

istirahatte iken EF ‘nin disik saptanmasini kot prognos isareti

olarak kabul etmiglerdivr. B Bilgilers o iﬂgwlarlmlxﬂa
igtirahatte iken EF 7 nin normal olmas: ventrikiler dilatasyvon ve

hipertrofive ragmen sol ventrikil fonksivonlarinin borunabildigini
gostarnekiedir.

fan tramsfizvon noesi veriler, tranfidzvondan sonraki
verilerle kargsilastirildiginda IVSTD, LVIDD, LVIDSG, IVESY, 8V, ET,
MYCF, kan transtizvonundan sonra anlamli: derecede artmig, IVETS,
LVFWE ve LVFWUD azalmistir (Tableo XI, XV). Sol venrikill arka duvar
kalinligs, Hi deferi Ve kan tramfiizvon sayisindan, diger
defjigkenler ise sadece kan transfizvon sayvisindan ethilenmektedir
{Tablo XXII, X¥IT11s. Dolavisivla  woldm  viklenmesinden sonra
gozlensn bu degismeler beklenen bir sonug olup Henry (23) ve ark
nin yvaptig: galigma sonuglarina paralellik gistermektedir,

Laon 25 wve arkadaslari: Memods skokardivografi ile mivokard
fonksivonlary, normal olan hastalara (EF NORMAL? radyonikleid
sineangiografi vaptiklarinda hhaz anormalliklerin ol dudunu
gistermislerdir. M-mode skokardivografinin dezavantail tek bovutlu
ve sadece istirahatte uygulanabilir olmasidir (101-111). Cinkid bBie
vakinmas: olmayan gofu hastada egzersiz ssnasinda sol ventrikil
fonksivon bozuklugu girilebilmektedir (10, 14, 21, 2%, éncak
Doppler ekokardivograti ile istirahatte iken divastolik
fonksivonlarin galizilabilmesi ve bulunan sonuglarin sineanjiograti
ils  wyum géétarmazi onemli  bir  dstinl dkbir (107, 11y, 111y,

Olgularimizda istirahatte FF normal ksn d%yaatalik fonksivonlara
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bhakildiginda demir shsikligi ansmisi olan gruba girs

divastolik akim hizi () ve gep divastolik akim hizi (8) az.
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akim hizimin deselsrasyon zamani: (DYZ) ise kisalmista. Saflaikla
grupla karsilagtirildiginda, vine B ve & aralmig, akim hizinin
akselerasyon zamani (AYZ) uzamisti. Literatirde sadece Lewis (29
ve arkadaslarinca vapirlan bir calismadas sol  ventrikil pik dolma
oranit ve erken divastolde sol ventrikil dolma paterni hesaplanarak,
grien  divastolde anormal diyastolik dolma paterninin  oldugu

gsterilmigtir, Galigmamizda da benzer olarak F wve & 7 n#in

Py

zalmas: sol ventrikil divastolik basinocinin arttiginy gisteriyvor.

i

Ying vyavags akselarasyon ve hizli  deselarasyon  sol  ventrikil
divastolik kompleansinin bozulmava bagladigina igaret stmektedir,
Bu bozulmanin serum demiri ve kan transfizyon savisivla artmasi: isso
miyokardiyal demiv birikimi lehine vorumlanabilir (Tablo YXIV).
Mivokardival YA ve  pertidzvon anormalliklerini tanimada
histogramin dnemi giderek artmabtadie (131-134). Mivokarttan s=lde
adilen digiik amplutidli  eskolarin kEantitatid degerlendiriimesi
miyokardiyval striktir ve perfizvon anormalliklerini tanimlamada
yvararli olabilen wltrasonik ook rnekleridir (130133 .
Mivokarttan elde edilen anormal integre ultrasonik geri YANS1Mma
degisiklikleri, mivokardin perf iz yonu ve fiziksel vapisindaki
gergek degismeleri vansitir. Integre geri vansimadaki miklik
varyasyon, dokunun bovutlarindan gok intrensek akustilb glgimlers
olan doku duyvarliligina baglanmistir. Integre geri vansimalardaki
stolik ve divastolik siklik varvasyvon bitin normal kigilerds
vardier, Biklik varvasyonun kavbholmas: konjestif kardivomivopativi

dilgindirmektedir {130--1320 . Hipsrtrofik bkardivomivopatide ise



sistoldeki integre geri Yarnsl ma artmakiadir. Ay cluruimun
mivokardival Mipoksi VE pasif vantrikidler distansivondsa s

gozlendigi bildirilmigtir (134). Talasemide demirin kalp dokusunda

patolojik gekilde depolanmas: sonucu dnoe hipsrtrofik, daha sonra

dilate kardivomivopati gelistigi bilinmektedir (21,2325,
Calismamizda, heta talasemili olgularla kontrol gruplarinin

histogram deferleri siklik varvasvyvon gistermis zistolde vibksek
olan degerler divastolde dismistir {(Tablo X0
degerin kontrol grubuna nazaran  anlaml: dereceds artmiz olmas:

{pao, 03}, mivokardival degisimlerin basladifiny  gosterebilir.

Ayrica kemik iliginde demir depolanmasinin oldudu grupta sistoldeki

)

histogram degerinin olmayvan gruptan yiksek saptanmasi (p?d .05 d

mivokardival depolanmay: destebklevebilir. Talasemide ginimize kadar

histogramla ilgili galigsma vyapilmamis olup vakalarimizin  ileri
vagslards brid yonden degderlendirilmesinin mivokardival YEDL

defjigiklikleri hakkinda ayrintily bilgi verebilecedi kanasati ndeyis

i'!
®

Faligmamizda kan tramsfizvon sikligivia shokardivografideii

B ]

aiormal  bulgular arasinda istatistiksel olarak anlamla iligkinin
oclmasy  (Tablo XXII, XXIII, XXIVY, (p<0.0%), (p90.01) talasemide
damiv depolanmasinin erkan vaslarda basladiging gistersn
galigmalar: desteklemsktedir (2,3 -7,10-34),

Talasemi maiorli hastalarin hepsi hematolojik vinden takip
edilen Fe, Fe baglama kapasitesine gtre desferrioksamin verilen
vakalar oldugu igin erken ve geg dinemde demir selasvon tedavisine
bBaglanmasinin kardivak fonksivonu ne derecede etkiledigl bonusunda

yorum  yapmak gigtir.  fAncak bu kBEonunun dnemi birs ok paligme ils

CJ
!

(13, 14, T, - virgulanmig  olup 1780 ‘de Propper ve
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kadaglary 10 vagindan sonra baglanan demir #alasyon tedavisinin
rdiyvak sorunlari dnlemede ve gerive dindirmeds stkili olmadigin:
ldirmiglerdir. Ancak Frgeman (26 ve Link (100}, desferrioksaminirn
?akard Micrelerini demirﬁ depolanmasindan Borudugu gibi, 'ﬁﬁcﬁdﬁﬂ
mir yilklenen hicrelerde demire agli: hasar va distfonksivonu da
ri?ﬁ'gavirabildigini gostermislerdir. 1985 ‘de Wolfse (79 Ve arka-
slary iss Froppsr ve arkadazlarinin galisma gruabunds kargilastie-
by olarak yvaptiklar: galismanin sonucunda dizenli desferrioksamin

. hastalarin almayvanlara oranla daha #z  wardivak disfonksivon

sterdigini saptadilar. Sormug olarak kan trans-—
vonlarinin baglamasivlia birlikte kullanima girmesinin uygun oldu-

bildirilmektedir (2, 5358,6,13,14,24,73,76~85) ,

Yaptigimiz galisma—

v sonuglarina gire srken vasta bz

i

331

i

van kFardival btutul uam nedeniyvla

de ayny girisi deﬁtwilwmmLL ayiz.
Sonuglarimiz beta talasemide gocukluk gagindsa bhile klinib bl gu

ol

adan da bazi sol ventrikil tonksivonlarinda bozuklak olabilscegi-—

ardivografivle saptanmasinin oldukga kolay ol dugumu,

va bunun skok
ode  ekokardivografi ile  saptanamavan bazi

bozuklublarin iss

pler shkokardivografi ile ortaya gikarilabilescssi

a

vy
;__1

it
fny
ot
-
®

ghstarmi:

nedenle talasemili hastalarda kardivak incelsms si1k ar aliklarla

rarlanmali wve mimkinso skokardivografivle destsk denmalidie,

Grs] -

le serum Ferritini yvitkssk, toplam bkan transfilzyon sayi1si gidershk

an hastalarda dikkatli ve vakin izlemin gersekli oldujuna inany -

Mivokardival demir depolanma riski altindaki b hastalarda bae-—

il yapil ve fonksiyon degigsimlerini erken dénemds saptamada ve seri

pte shkokardivografi wygun, givenilir, noninvaziv bhivr vontemdir.
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SONUCLAR
Heta talasemide sol  ventreibkil vaplr ve fonksivonlarindaki

defisimli  incelemek amacivla vapilan bu galigmada su sonuclara

wvartldy s

H

i. Bata talasemili algularin 1é ‘sinda (% G . bd} o

#

telekardivogramda kardiyomegali, 10 ° (% 41,5847 clgunun EEE sinde
%01 varntei kil hipertrofisi gizlendi. Fan transfizvon  sayvis:

arttikga kardivomegall girillme ihtimalinin arttig:y godzlendi.

I3

- Faeriferik yvaymadaki normoblastlarda ve kemik iliginde kalitatidf
nlarak defisik derecelerds  demir depol and g1 cpoe il olil, Heamik
iliginds demir dapol anmasy arttikoa kardivomegali W ERG
anormalligli girilme ihtimalinde de artim izlendi.

E. Sl vantri kil boyvutlar: incelendiginde LVPWHE, LYIDD,
LYM "nin kontrol gruplarina gire istatistiksel olarak anlaml:
dereceds  arttig:, IVETD 'nin  azaldis gorialdii, LYPWD, LYIDE,
IVETS "de farklilik saptanmad:.

4. Bol ventrikill sistolik fonksivonlarindan LVEDV, 8Y, 01, o, s1
kontrollers gire artarken, LVESY, EF, F&g, MVOF, ET kontrol
grubundan farksiz bulundu.

S. Bol ventrikil divastolik fonksivonlar:y incelendiginde E ve & nin

azald:

i

1y BYZ ‘nin wzadidy, DYZ nin kizaldiga, E/0 orani: ve DH nin
ise defismedisgl gorildi,

G. Histogram degerleri incelendiginde beta talasemili grupia
sistoldeki integre geri vansimanin saglikly kontrol grubuna gire
arttigy saptand:.

7. Femik ilginde demir depolanan talasemili olgularda sol ventrikil

kitlesi (LVM), LVIDD, LVIDS, LYEDY, LVESBY, 00, 3V'in depolanmanin



olmadig§:  gruba gire anlamli: dereceds arttig: gizlendi. dyrica
sistoldeki histogram degerinin  kemik iliginde demir depolanan
grupta daha yiksek oldugu saptand:.

8. LVIDD, LVFWS, LVM, IVSTD ‘nin vicut vilmeyl ve kan transfizvon
sayisiylay LVEDY, LVESV, SI1in kan transfizyvon savis: ve ferritin
dilzevivie; ferritin dizeyinin vasla: SV ve CO'un kan transtidzvon
sayisiylas; ET ve MVCF 'nin Hb, Htc ile; AYI nin serum demir ve kan
transfizyvon savisivla pozitif, & ve DYI‘nin ise serum demir ve kan
transfizyvon  savisivia negatif korelasyon gisterdigi maptands .
Olgularin kan transfizyon savisi ve hematolojik verilerivlie digsr

parametrelsr arasinda anlaml: bir iligki bulunamad:.
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Ondokuz . Mayis Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk  Sagligi ve

stalibklary Anabilim Dali, Pediatrik HMematoloii Bilimil® nde beta

‘Ff

lassmi  tamisivlia izlanzq'ﬁﬂ hasta ils 24 saglikli goocuk ve 24
orik demir eksikligi anemisi olan olguda sol ventrikil sistolik

o divastalik fonksi yorlarl, histogram degsrlseri incslendi. 2-18

it

slari arasinda 24 beta talasemili (18 Temajor, I T.intermedia,

Temingr) olgunun 18 sinda (% &&)  kardivomsgali saptandr « On
¥

41.66) olguda EEG’ de sol ventrilkiil hipertrofisi gizlendi.

M-mode verileri karsilastirildiginds beta talazemili hasts
diger kontrol gruplarina gore LVFWS, LVIDD, LVHM, LYEDY, 8v, CI,
sy 85I in istatistiksel olarak anlamli derecede arttid: IVETD nin

aldigy gorildl (pd0.05, piG.01), oppler skokardivografide mitral
pak akim Ornedi incelsnerel sol ventribil diyastolik fonksivonu
agtlrlidlu Mitral kapakts srisn ve geg divastolik akim hizinin

aldig:, akim hizinin akselerasyon zamaninin uzadigy ve desslsras-

Vozamanin kisaldigy gédzlendi (pUQ.oS). Histogram degerlsri ince-

i

idiginde betas talassmili grupta

.J;
2.!!

stoldeki integre geri vansima—
v 5aglikly gruba gidre anlamli derecede artiig:s saptand: (pdo. 057,
ik iliginde demir depolanmasi gizlenen talassmili alogularda sol

vErikiil boyut, fonksiyvon wve histogram

gire
aml: dereceds farkl: bulunduy (p=C.05), Betas talaszemili algularin
kardiyografi  bulgulari  demir aksikligi anemisi clan  grupla
silastirildiginda LVIDD, LVPHS ve sol  ventrikil kitlesinin
asemili’ grupta anlamli derscede artfigy gorildld (pao.0S). S0l
trikil sistolik fonksivonlar: kargilastirildiginda !“FDU, =Y,

LI ve strok indeks talasemili grupta artmigty (pd0. 0%, poo.01).
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Sol ventrikil diyastolik fonksivonlari incelendiginde talaze
ili grupta erken ve geg divastolik akim Fizinino azaldigy, akim
tzimin deselerasyon zamaninin kisaldig: gorialdil (p0, 05

2 SWiands om

Sonuglarimz  beta talasemide gocukluk gafind bile klinik

£

tlgu olmadan, bari sol vedtrikil fonksivonlarinda bozulma olabhile—
2gini ve mivokardiyval degisimlerin baglayabilecegini gistermistir.

tyokardival demir depolanma riski altindaki bu Ra

stal

.,ﬂ
x 1] ’
,u
%
i
t
e
i

i
i

apl ve fonksivon defizimlerini erken dinsnde

ptamada ve ssri

akipte shkobkardivograti wygury, glvenilir, noninw
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