Beta talasemide sol ventrikiil boyut ve sistolik fonksiyonlar:
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Boliimii'nde beta talasemi tamisivia izlenen ve vaglary 2-18 vil (ort. 7.95-5.28) arasinda degisen 24 hasta ile
24 sagliklt ¢ocukta 2 boyutlu, Al-mode ve renkli Doppler ekokardivagrafi yapilarak sol ventrikiil boyut ve
sistolik fonksivonlart incelendi. Beta talasemili grupta sol ventrikiil divastol sonu ¢apt ve arka duvar
kalmligmm anlamli derecede arttig, interventrikiiler septum divastolik kalimligimin azaldig ve sol ventrikiil
kitlesinin arttige goridddii (p - 0.03).  Sol ventrikiil divastol sonu voliim | strok voliim, kardivak output ve
kardivak indeksin ayni grupta anlamii derecede artmis oldugu saptandi(p - 0.01, p - 0.05). Calismarmizin
sonuglart beta talasemide ¢ocukluk ¢aginda bile, klinik bulgu olmadan bazi sol ventrikiil fonksivonlarinda
hozulma olabilecegini ve mivokardival degisimlerin baglayabilecegini gostermistiv. Mivokardival demir
depolanma riski altindaki bu hastalarda kardivak yapi ve fonksivon degisimlerini erken dénemde saptama ve
seri takipte ekokardivografi uvgun, giivenilir. invaziv olmayan bir vontemdir. [Turgut Ozal Tip Merkezi
Dergisi 1(1):39-46, 1994
Anahtar sézciikler: Beta talasemi, ckokardivografi. sol ventrikiil sistolik fonksivonlari, sol ventrikiil
hovutlari

Left ventricular dimensions and systolic function in beta thalessemia

Lefl ventricular dimensions and systolic function were investigated in twenty-four patients 2 to 18 yvears old
{mean age.”.93- 5.28) with beta thalassemia were studied by two-dimentional. M-mode and color-Doppler
echocardiography. In patients with beta thalassemia, left ventricular end diastolic diameter and posterior
wall thickness were significantly increased (p - 0.05), also lefl ventricular mass was increased, but diastolic
thickness of interventricular septum was decreased (p - 0.01). Left ventricular end diastolic volume, stroke
volume, cardiac output and cardiac index were significanly increased in thalassemic patients (p - 0.01, p -
0.05). These result suggests that in thalassemia patients left ventricular function may be impaired without
any clinical sign and myocardial changes may begin in the pediatric age group. For initial assessment and
Jollow up of thalassemic patients who are at extremely high risk for myocardial iron deposition
cchocardiography is a practical and noninvasive method. [Journal of Turgut Ozal Medical Center 1(1):39-
46, 1994]
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Herediter bir anemi olan akdeniz anemisi veya beta preparatlarinin alimi ve gastrointestinal sistemden
talasemide. anormal hemoglobin sentezi nedeniyle demir emiliminin artmas: sonucu serum demirinde
eritrositlerin yikim hizinin artmasi, kronik anemiden yiikselme olur!-3, Bunu takiben basta karaciger,
dolay1 giderek artan kan transfiizyonlarinin sikhigi, dalak gibi retikiiloendotelyal olmak iizere akciger,
bazen fazla miktarda demirli gida veyademir  kemik iligi ve adale dokusunda patolojik sekilde
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demir depolanir. Depolanan demir parankimal dokuya
sitotoksik etki yaparak nekroz ve skarlara neden
olabilmekte, ozellikle kardiyak, hepatik ve endokrin
fonksiyon  bozukluklarina yol  agabilmektedir.
Yasayan talasemi majorlii hastalarda ise daha gok
hayatin ikinci on yilinda kardiak hipoksi ve
miyokardiyal siderozise bagli olarak perikardit,
konjestif kalp yetmezligi, ritm ve ileti bozukluklari
gibi kardiak komplikasyonlar baslamakta ve erken
devrede bu komplikasyonlardan dolayr 6liim
gorilebilmektedir! 47,

Bugiine kadar yapilan g¢aligmalar, miyokarttaki
demir depolamasimin erken vyaslarda bagladigim,
klinik bulgular ortaya gikmadan once sol ventrikiil

fonksiyon bozuklugunun olabilecegini ve bunun
NONINVAZLY yontemlerle saptanabilecegini
gostermistir*®7.  Ulkemizde beta talasemililer

insidansi, %2, bazi bolgelerde ise %10.8 gibi olduk¢a
yikksek oranda goriilmektedir®. Ancak talasemiler
konusunda birgok galismaya ragmen bu hastalardaki

kardiyak sorunlarla ilgili g¢ahigmalar iilkemizde
oldukga azdur.
Caligmamizda noninvaziv bir yoéntem olan

ekokardiyografi kullanilarak beta talasemi tanisiyla
izlenen hastalarda sol ventrikiil boyut ve sistolik
fonksiyonlari, kronik anemi ve/veya kardiak
hemosiderozisin kalp iizerindeki etkileri aragtinild.

MATERYAL VE METOD

Bu g¢alisma Mart 1991-Eyliit 1991 tarihleri
arasinda Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi

Cocuk Saghgi ve Hastaliklann Anabilim Dali
Hematoloji Béliimiinde izlenmekte olan 18 beta
talasemi majér, 3 talasemi minor, 3 talasemi

intermedia tanis1  alnus toplam 24 hastada yapild:.
Biitiin hastalardan ayrintili 6ykii alindi. Kardiyolojik
yonden ozellikle gogis agrisi, ¢arpinti, nefes darhg,
oksiirik yakinmalarinin  olup olmadig: soruldu.
Toplam kan transflizyonu sayisi takip dosyalarindan
ogrenildi.

Fizik muayenede: agirlik ve boylar: dlgiildii.

Boy (cm) x agirhik (kg)
3600

Viicut yiizeyi = \/ formiiliine

uygun olarak m? cinsinden hesaplandi. Dinlenme
halinde iken bir dakikalik siirede nabizlan sayildi.
Sistolik  ve diyastolik kan basinc  olgiilerek
kaydedildi. Akciger dinleme bulgulanina, kardiyak
muayenede ise aritmi, ek ses ve ufiirim olup
olmadigina dikkat edildi. Ufiirim varsa I'den Vl'ya
kadar derecelendirildi!®. Alt ekstremitelerde odem
varsa belirtildi.

Laboratuvar tetkiklerinden,  hemoglobin  ve
hematokrit rutin laboratuvar yontemieriyle ol¢ildi.
Periferik yayma Wright boyasiyla birlikte Perl's
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Prussian Blue reaksiyon yontemiyle de boyanarak
periferik kana ¢ikan normoblastlarda demir birikimi
olup olmadigi aragtirildi'!. Ferritin degeri RIA ile
olgiildii. Posteroanterior telekardiyogramda
kardiotorasik oran 0.5'in iizerinde ise kardiyomegali
olarak kabul edildi'2. Pulmoner konjesyon varsa
kaydedildi. Dinlenme halinde iken
elektrokardiografileri ¢ekildi ve sol ventrikiil
hipertrofisi olup olmadig: belirlendi'3. Ritm ve ileti
bozuklugu varsa kaydedildi. Her hastaya es zamanli
kemik iligi yapildi. Perl's Prussion Blue reaksiyon
yontemi ile boyanarak normoblastiarda demir
birikimi olup olmadig: aragtirildi!!.

Ekokardiyografik inceleme ise biitiin hastalarda
en diigiik hemoglobin seviyesinin oldugu donemde,
dinlenme halinde iken sol lateral dekiibitis ve supin
pozisyonunda yapildi. Caligmanuzda veriler Toshiba
model, SSH-160A renkli Doppler ekokardiografi
biriminden elde edildi. Bu birimde M-mode, iki
boyutlu gergek zamanh ekokardiyografi,
konvansiyonel (PW ve CW ) Doppler ekokardiografi
ve renkli Doppler ekokardiyografi birlikte yapildi.
M-mode ve 2 boyutlu ekokardiyografi igin 3.75
mHz, Doppler i¢in 2.5 mHz'lik transduser kullanildi.

Ekokardiogramlar degerlendirilirken asagidaki
dlgiitler esas alind1'3,

Sol ventrikiil diyastol sonu c¢ap: (LVIDD)
ventrikiller kompleks olan QRS dalgasinin pik
yaptii donemde, interventrikiiler septumun sol
endokardial ylizeyinden, sol ventrikiil arka duvarinin
endokardiyal yiizeyine kadar olan uzakhk mm
cinsinden olgildi.

Sol ventrikil sistol sonu ¢capr (LVIDS): aym

kardiyak siklusta septal hareketin sonunda,
interventrikiler  septumun  sol  endokardiyal
yizeyinden sol  ventrikiill arka  duvarimn

endokardiyal yizeyine kadar olan uzakihk esas
alinarak mm cinsinden olgildi. Interventrikiiler
septum kalinhigi ise diyastol (IVSTD) ve sistol
(IVSTS) sonunda interventrikiiler septumun  sag
endokardiyal yiizeyinden, sol endokardiyal yiizeyine
olan uzaklik seklinde mm cinsinden 6lgildii.

Sol ventrikiil arka duvar kahnhg: diyastol
(LVPWD) ve sistol (LVPWS) sonunda sol ventrikil
arka duvan endokardiyal yiizeyinden epikardiyal

yiizeyine olan uzaklik seklinde mm cinsinden
olcildi (sekil 1).

Sol ventrikiil sistol sonu voliim (LVESV).
diyastol sonu voliim (LVEDV) cithazin
bilgisayarinda Teicholz!?  formiiliine gore mm?3
cinsinden hesapland:. Strok  volum (SV).
kardiyak output (CO), strok indeks (S1), kardiyak
indeks (CI), ejeksiyon fraksiyonu (EF), kisalma
fraksiyonu (FS),qevresel liflerin  kisalma hiz1
(MVCF),

SV =LVEDV - LVESV (ml),
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CO =SV x kalp hiz1 (L/dak.),

Sl=~——syf—f (L/m?»
Viic ut yuize yi
Cl = ——Eg—— (L/dak/m?).
Viic ut yuze yt
EF = SV x 100 (%),
LEDV
FS = LVIDD-LVIDS x 100 (%)
LVIDD
MVCF = LVIDD-LVIDS (circum/sn)
LVIDDxET

formiilleriyle cihazin bilgisayarindan hesaplandi.

Sol ventrikul kitlesi (LVM) =
1.04x[(IVSTD+LVPWD+LVIDD)3-LVIDD3]

formiiliinden hesapland:'?.

Kontrol grubu olarak sistemik veya metabolik
herhangi bir hastalifi olmayan tamamen saghkl,
viicut yiizey Olgiileri ile kiyaslanabilir ve aymi yastaki
24 cocuk segcildi.istatistiksel veriler, ortalama =+
standart hata seklinde belirtildi. Caligma grubu ile
kontrollerin verileri arasindaki farkhliklar student-t
testi ile incelendi. Verilerin birbirleri ile olan
baglantilari regresyon-korelasyon ve X2 analizi
kullanilarak degerlendirildi!®.

BULGULAR

Beta talasemi major tanisiyla izlenen 18 olgu olup
10'u erkek, 8'i kiz ve yas ortalamalarn 10.61 + 7.28
yil (2-18 y1l) idi.

Beta talasemi intermedia tanist almig 3 olgunun 2'si
erkek, 1'i kiz ve yag ortalamalarn 11.66 + 7.32 y1l (3-
13 yil) idi.

Beta talasemi minorli 3 olgu olup 1'i erkek, 2'si
kiz ve yas ortalamalarit 9.66 = 7.35 yil (7-15 yil) idi.
Beta talasemili olgularla kontrolleri arasinda yas,
cinsiyet, boy, agirlik ve viicut yiizeyi agisinda fark-
Iihigin olmadig: goriildi

Olgularin  higbiri  dinlenme  halinde  iken
oksiiriik, nefes darli@i ve gogis agnisindan
yakinmiyordu.

Talasemi majériii olgulanin aldigi kan transfiizyon
sayisi ve hematolojik verileri Tablo I'de gosteriimistir.

Talasemili olgularin nabiz sayisi ortalama 110 +
- 10.22 vuru/dak olup kontrollere gore (ortalama 84.57
+ 4.26) artmugtt (p < 0.05). Talasemili grupta sistolik
ve diyastolik kan basinci daha diisiiktii (p < 0.05).

Beta talasemili olgularin kardiyolojik
muayanesinde; 16 (%66.60) olguda kalbin tim
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odaklarinda I/VI den, 4 (%16.66) olguda I1/VI den,
4 olguda (%16.66) ise 11I/VI den sistolik iifiiriim
vardi. Olgulann higbirinde kalp yetmezligine ait
klinik bulgu yoktu. Akciger dinleme bulgulan
normaldi. Alt ekstremitelerde 6dem yoktu.

Telekardiogramda i3 (%54.16) olguda
kardiyomegali, 6 (% 25) olguda kardiyomegali ile
birlikte pulmoner konjesyon vardi.

Transfiizyon sayisi arttikga kardiyomegali gelisme
orami artmaktaydi (p < 0.05). Hb, Hct degerleriyle

kardiyomegali arasinda anlamhi  bir  iligki
bulunamad (p > 0.05).
Talasemi majorli 10 (%41.66) olgunun

EK G'sinde sol ventrikil hipertrofisi vardi.

Ondort (% 58.33) olgunun periferik yayma ve
kemik iliginde Perl's Prussian Blue reaksiyon
yontemiyle  normoblastlarda demir birikimi
oldugu gozlendi (Sekil 2). Bunlanin doérdiinde (%
16.66) eser, 2 olguda (% 18.33) (+), 4 (% 16.66)
olguda (++), 4 (% 16.66)iinde de (+++) demir
depolanmast vardi.

Kemik  iligindeki demir  depolanmasinin
derecesiyle kardiyomegali ve EKG anormalligi
arasindaki iligki istatistiksel olarak anlamh idi (p <
0.05).

Caligma ve saglikli kontrollere ait sol ventrikiil
boyutlar1 karsilagtinldiginda beta talasemili grupta
interventrikiiler septum diyastolik kalinligy (IVSTD)
azalmig (p < 0.01), sol ventrikiil sistol sonu arka
duvar kalinhgy (LVPWS), diyastol sonu gapi
(LVIDD) ve sol ventrikiif kitlesi (LVM) istatistiksei
olarak anlamli derecede artmigti (Tablo II).

Kemik iliginde demir depolanmasi gosterilen
talasemili hastalarla depolanmanin gosterilemedigi
talasemili  olgularin  sol  ventrikil  boyutlarn
karsilagtinldiginda; demir depolanmasi olan grupta
sol  ventrikil kitlesi (LVM), diastol sonu
¢api(LVIDD), sistol sonu ¢api (LVIDS) anlamli
derecede artmist1 (Tablo I1I)

Cahsma ve saghkli kontrollere ait sol ventrikiil
fonksiyonlan karsilagtinldiginda talasemili grupta
sol ventrikiil diyastol sonu voliimii (LVEDYV), strok
volim (SV), kardiak indeks (CI) ve kardiak output
(CO) artmigt1 (Tablo IV).

Kemik iliginde demir depolanmasi gosterilen
talasemili  hastalarla  depolanmamin  olmadif)
talasemili olgulann sol ventrikiill fonksiyonlar
kargilagtirildiginda  sol  ventrikiil diyastol sonu
volim (LVEDV), sistol sonu volim (LVESV),
kardiak output (CO), kardiak indeks (CI) ve stroke
volim (SV)iin depolanmanin gosterilemedigi gruba
gére anlamli derecede arttig) goriildii (Tablo V).

Talasemili grupta sol ventrikiil boyutlarinin
hematolojik verilerle iligkisi aragtirildiginda sol
ventrikiil diyastol sonu ¢ap1 (LVIDD), (r=0.54,p <
0.01), arka duvar sistolik kaliniigy (LVPWS), (r=.
0.52, p < 0.05) ve sol ventrikiil kitlesi (LVM), (r=
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Tablo I : Beta talasemili olgularin hematolojik verileri

B-talasemi major (n=18)

B-talasemi mtermedia (n=3)

B-talasemi minor (n=3)

b (gr/dl) 6.82 + 1.25 780 + 1.62 9.50 « 152
Hat (%) 2224 + 3.68 2591 ¢+ 332 29.84 + 232
Femtm (nganl) 698.98 + 50.62 331.90 » 48.22 294.62 + 46.58
Transfizyon sikhigy 0-10 ) 2 3

11-80 13 1 0

81-100 4 0 0

Tablo I1. Caligma ve kontrol grubunun sol ventrikiil boyutlarinin karsilagtirilmasi
Beta talasemi (n=24) Saghiklh kontrol (n=24) t p

LVIDD (mm) 4155 = 1.90 38.60 * 1.19 2.45 < 0.05
LVIDS (mm) 2543 = 1.34 26.82 + 1.09 0.80 > 0.05
LVPWD (mm) 7.88 * 031 8.05 * 0.36. 0.37 >0.05
LVPWS (mm) 12.18 +0.56 10.83 + 0.47 1.86 <0.05
IVSTS (mm) 6.87 = 0.30 7.86 * 0.21 2.68 <0.05
IVSTS (mm) 10.18 * 0.36 10.63 + 0.47 0.76 > (.05
LVM (gr) 129.15 = 12.03 106.18 * 16.04 2.72 <0.05

Tablo III. Olgularin sol ventrikiil boyutlarinin kargitagtiriimasi

Kemik iliginde demir depolanmasi

Pozitif (n=14) Negatif (n=10) t p
LVIDD (mm) 4549 = 201 36.05 + 2.88 2.68 <0.05
LVIDS (mm) 28.59 + 1.48 21.02 + 1.71 3.34 <0.01
LVM (gr) 133.34 = 1131 86.85 + 13.47 2.63 < 0.05

Table IV. Caligma ve kontrol grubunun sol ventrikiil fonksiyonlarinin karsilastiriimasi

Beta talasemi (n=24) Sagliklt kontrol (n=24) t p
LVEDV (ml) 81.99 =+ 8.78 62.33 * 531 2.42 < 0.05
LVESV (ml) 2545 = 3.07 28.84 * 2.50 0.86 > 0.05
SV (ml) 56.12 + 5.83 42.78 *3.32 291 < 0.05
EF (%) 0.70 = 0.02 0.69 = 0.02 0.06 >0.05
FS (%) 0.39 = 0.01 040 = 0.01 0.00 > 0.05
CO (l/dak) 561 = 0.50 4.03 * 0.41 3.12 < 0.05
CI (L/dak/m?) 5.33 +0.39 432 +0.24 2.13 < 0.05
MVCEF (circum/sn)| 1.44 * 0.07 1.34 =006 1.07 > 0.05
ET (msn) 278 + 8.58 283.04 * 5.12 0.48 >0.05

Tablo V. Kemik iliginde demir depolanmasinin gésterildigi talasemili olgularla, gosterilemeyen

clgularin sol ventrikiil fonksiyonlanin karsilastiriimasi

Kemik iliginde demir depolanmasi

Pozitif (n=14) Negatif (n=10) t p
LVEDV 98.09 = 1123 59.51 = 11.00 2.45 < 0.05
LVESV 32.21 =397 16.00 + 3.02 3.25 <0.01
CO 6.51 * 0.61 435 + 0.67 2.38 < 0.05
SV 65.12 = 7.30 43.51 = 838 1.94 < 0.05
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Sekil 2. Beta talasemili bir olgunun kemik iligi:
normoblastlarda  demir birikimi  goriilmektedir
(Perl's Prussian Blue)

Sekil 1. Sol ventrikiil boyutlarinin élgiilmesi
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0.52, p < 0.01) ile kan transfuzyon siklig1 arasinda
istatistiksel olarak anfamlt bir korelasyon oldugu
gorildi. Diger verilerle sol ventrikiil boyutlan
arasinda bir korelasyon bulunamadi (p > 0.05).

Cahsma grubunda sol ventrikiil fonksiyonlarindan
diyastol sonu volim (LVEDV), (r = 0.51, p < 0.05) ile
sistol sonu voliim (LVESV), (r = 0.52, p < 0.05) ve
strok indeksin (SI), (r = 0.53, p < 0.05) ferritin ve
kan trasnfiizyon sikligi ile; strok volim (SV), (r =
0.52, p < 0.01) ve kardiyak outputun (CO) (r =0.52, p
< 0.01) kan transfiizyon sikligi ile; ejeksiyon zamani
(ET), (r=042, p < 0.05) ve gevresel liflerin kisalma
hizinin (MVCF), (r = 0.47, p > 0.05) ise Hb, Hct
degeri ile istatistiksel olarak anlamli bir korelasyon
gosterdigi saptandi. Diger verilerle sol ventrikiil
boyutlan oraninda anlamh bir korelasyon bulunamadi
(p > 0.05).

TARTISMA

Herediter bir anemi olan beta talasemide anormal
hemoglobin sentezi nedeniyle eritrositlerin yikim hizi
artmakta ve kronik anemi gelismektedir'-2. Kronik
anenu, zamanla miyokardiyal hipoksiye neden
olmakta ve kalbi zorlamaktadir!7-'¥. Kalbi aneminin
zararh etkilerinden korumak i¢in verilen diizenli kan
transfiizyonlari ise serum demirinde yiikselme riskini
dogurmaktadir?-? Ayrica kemik iliginde artan
kinetik gereksinim sonucu gastrointestinal sistemde
demir emiliminin artmasi, bu yiikselmeye yardimci
olmaktadir Yiikselen demir ise basta karaciger, dalak
gibi retikiiloendotelyal sistem olmak iizere kalp,
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akciger, kemik iligi ve adale dokusunda patolojik
olarak depolanmakta, kardiak, hepatik ve endokrin
fonksiyon bozukluguna yol acabilmektedir!-3-5¢.

Talaseminin tedavisindeki ¢esitli  modifikas-
yonlarla yasam siireleri uzayan bu hastalarda demir
depolanmasinin  etkileri daha iy1 gozlenmeye
baglanugtir. Clinkii bu hastalar artik erken donemde
belirginlesen kronik anemiden degil ge¢ donemde
ortaya ¢ikan kardiyak siderozise bagh miyokardiyal
disfonksiyondan dolay: kaybedilmektedir®+-7.

Nitekim  1989'da Zurlo® ve arkadaglarninca
italyada yapilan bir c¢alismada 1087 olgu
retrospektif olarak incelenmis ve 1965'den 6nce
oliim oraninin daha yiiksek oldugu, 1979'dan sonra
tedavideki yeni geligmelerden dolay1 6lim oraninin
azaldigs, ancak her iki donemde de 6liimlerin en sik
nedeninin % 76.8 gibi yiiksek bir oranda kardiyak
disfonksiyon oldugu bildirilmigtir.

Talasemide olimlerin ¢ogunun konjestif kalp
yetmezligi ve aritmiden dolayr olmasi
arastiricilart - miyokardiyal disfonksiyonu erken
donemde saptamaya yéneltmistir'24¢7  Yapilan
¢aligmalarla miyokarttaki demir depolanmasinin

klinikk olarak kalp

erken vyaslarda basladift
yetmezhigi bulgulari ortaya ¢ikmadan 6nce sol

ventrikiil fonksiyonlarinda bozukluk olabilecegi ve

bunun noninvaziv yoéntemlerle saptanabilecefi
gosterilmigtir.  Hastaligin  seyrinde  kardiyak
fonksiyonlarin  erken donemde degerlendirilimesi

geregi vurgulal1111|$tlr4‘7. Bu nedenle olgularimiz
kardiyak yonden degerlendirmeyi amagladik. Sol
ventrikiil boyut ve sistolik fonksiyonlarindaki
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degisimi inceledik.

Talasemide uzun siireli anemiye cevap olarak once
dakikadaki atim hacmi arttinlmaya ¢ahisithir. Bunun
icin ventrikiil 6n yiikii miyokard kontraktilitesinin
azalmasiyla birlikte arka yikiiniin azalmas: gerekir.
Bu kompansatuvar mekanizmalar sonucu ilk bulgu
olarak sistolik iifiirim, tagikardi ve kardiyomegali
gelismektedir! -9, Cesitli arastincilar  talasemide
adolesan doénemde kardiyak komplikasyonlarin
bagladigini ve bu kompansatuvar mekanizma
bulgularina, EKG  degisimlerinin  eklendigini
belirtmiglerdir. EKG'de siklikla gorilen ilk bulgu sol
ventrikil  hipertrofisidir.  Bunu  disritmi,  ileri
donemlerde ise sag ventrikil hipertrofisi, tleti
bozukluklan ve T dalga anormallikleri izlemektedir.
Kan transfizyon sayis1 100%in iizerine gikinca da
aritmiler baglamaktadir?%-23, Olgularimizda ifiiriim,
tasikardi ve kardiomegalinin olmasi kardiyak
etkilenmenin  bagladiginm diigiindiirmektedir.
Kardiyomegalisi olan talasemi majorlii olgulardan 10
(%  41.66)unun EK G'sinde sol ventrikiil
hipertrofisinin bulunmasi, transfiizyon sayisi arttikga
kardiyomegali ve anormal EKG bulgularinin gériilme
thtimalinin artmast da bu etkilenmeyi
dogrulamaktadir. Olgularimizda aritmi veya ileti
bozuklugu olmamasinin nedeni muhtemelen kan
transfiizyon sayisinin biitiin olgularda 100'tin altinda
olmasiyd:.

Demirin  patolojik olarak depolandigi baglica
yerlerden biri de kemik iligidir. Olgularinuzda boyle
bir depolanmanin olup olmadigini kalitatif olarak
aragtirdigimizda % 58.3 olguda degisik derecelerde
demir depolanmasi oldugunu goérdiik (Sekil 2). Kemik
iliginde depolanma olan olgularin  hepsinde
kardiyomegali olup % 71 4'iinde birlikte EKG
anormalligi vardi. Aradaki iligki istatistiksel olarak
anlamli idi (p < 0.05). Bu bulgu patolojik demir
depolanmasinin  bagladigint  gostermesi  agisindan
olduk¢a énemlidir.

Beta talasemide kronik anemi, kan transfiiz-yonlan
ile ahnan demir ve volim yiiklenmesinin kalp
iizerindeki  etkilerini  ekokardiyagrafik  olarak
arastirdiginuzda  talasemili  hastalarda  saghkli
kontrollere gore interventrikiiler septum diyastolik
kalinhiginin (IVSTD) azaldigini, arka duvar sistolik
kalinliginin (LVPWS), diyastol sonu ¢ap1 (LVIDD),
sol ventrikil kitlesi (LVM), diyastol sonu voliim
(LVEDV), strok voliim (SV), kardiyak indeks (CI) ve
kardiyak outputun ise istatistiksel olarak anlamb
derecede arttigini gordiik (p < 0.05). inter-ventrikiiler
septum diyastolik kalinh@imin azalmasi ve sol
ventrikill diyastol sonu ¢apimin artmast ventrikiiler
geniglemesinin  oldugunu, diyastol sonu volim
(LVEDV) ile strok voliim (SV) ve kardiyak outputun
(CO) artmas1 ise volim yiklenmesi oldugunu
gostermektedir. Ciinkii kronik anemilerde kalbin 6n
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yilkiinin arttigimin  bir  gostergesi olarak sol
ventrikiil diyastol sonu ¢ap1 (LVIDD) artar.Diyastol
sonu ¢apt (LVIDD) artarken, Frank Starling
mekanizmasina gore sarkomer uzunlugunda artma
olmadan diyastol sonu voliimiin artmas: (LVEDV)
geometrik bir avantaj saglar. Boylece strok voliim
normalin izerinde tutulmaya g¢ahsihr. Kronik
anemiye bagh olarak doku hipoksisi gelisince
periferik damar direnci azahr, kardiyak output ve
strok voliim artar'®:1924 Lewis2® ve arkadaglan kan
transfiizyon sayisi arttikca kardiyak dilatasyon ve
strok voliimde artma gozlemislerdir. Yine Lewis'’
ve arkadaglarinin yaptigi baska bir ¢ahsmada strok
indeks ve kardiyak outputda artma saptannus
gozlenen  degisimler volim  yiiklenmesine
baglannustir  1980'de  Ehlers*  vearkadaglan
inceledikleri 62 talasemi majorlii olguda kardiyak
outputta artma yaninda strok voliimde de artma
saptamiglardir. Aym1 durum baska ¢aligmalarda da

gosterilmiftir®®2027 - Strok voliimiin artmasindan
kalbin on yiki, arka yiikii ve miyokardiyal
kontraktilitenin degismesi sorumlu

tutulmustur®6-1925-27  Qlgularinuzda da  aym

degisimlerin gozlenmesinden voliim yiiklenmesi ve
miyokardiyal kontraktilite degisimleri sorumlu
olabilir. Walter?¢, Nienhuis2® ve arkadaslarinin
yaptig1 ¢aligmalarda ise bu degisimlere ek olarak sol
ventrikiill arka duvar kahnliginda ve sol ventrikiil
kitlesinde artma saptanmugtir. Bu artimdan demirin
miyokardiyal infiltrasyonu sorumlu tutulmus ve
yasayan hastalarda sonralari progresif dilatasyon
gelistigi  gozlenmistir.  Olgularimizda da  sol
ventrikiill arka duvar kalinligimin ve sol ventrikiil
kitlesinin istatistiksel olarak anlamh derecede artnus
olmasi miyokardiyal demir depolanmasi lehine
yorumlanabilir. Ancak ventrikiiler genigleme ve
hipertrofi voliim yiiklenmesi ve kronik anemiye
karst geligen kompansatuvar mekanizmalar olup
miyokardiyal kontraktilitenin bozuldugunu
gostermeyebilir.

Engle?® ve arkadaglarinin yaptig1 histopatolojik
¢aligmada demir depolanmasi ve miyokardiyal hasar
olmasina ragmen ge¢ doneme kadar sol ventrikiil
sistolik fonksiyonlarinin korundugu gésterilmistir.
Cevresel liflerin kisalma hizi (MVCF), kisalma
fraksiyonu (FS), ejeksiyon zamam (ET) kronik
anemiye  bagli  hemodinamik  degisimlerden
etkilenen parametrelerdir. Ejeksiyon fraksiyonu (EF)
ise viicut dlgiilerinden bagimsiz olup sol ventrikiil
fonksiyonun iyi bir gostergesidir!7-'8. Olgularimizda
ejeksiyon fraksiyonu normaldi. Birgok aragtirici
ejeksiyon fraksiyonunu (EF) istirahatte iken normal
bulmuglardirt-6-1921 Leon?' ve arkadaglari 100 ve
iizerinde kan transfiizyonu alan hastalarda egzersiz
esnasinda ejeksiyon fraksiyonunu (EF) diisuk
saptanuglardir. Walter2¢ ve arkadaflan ise istirahatte
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iken ejeksiyon fraksiyonu diigiik saptanan dort
hastanin 6 ay i¢inde eksitus oldugunu gozlemis ve
istirahatte iken ejeksiyon fraksiyonunun digik
saptanmasini  koti  prognoz isareti olarak kabul
etmisglerdir. Bu bilgilere gore olgularimizda istirahatte
iken ejeksiyon fraksiyonunun (EF) normal olmasi
ventrikiiler dilatasyon ve hipertrofiye ragmen sol
ventrikiil fonksiyonlarinin korunabildigini
gostermektedir.

Calismanizda  kan transfuzyon sikhig ile
ekokardiyografideki anormal bulgular arasinda
istatistiksel olarak anlamh tligkinin olmasi talasemide
demir depolanmasinin erken yaglarda bagladigim
gosteren ¢aligmalart desteklemektedir.

Sonuglariniz beta talasemide gocukluk ¢aginda bile
klinik  bulgu olmadan, bazi sol ventrikiil
fonksiyonlarinda bozukluk olabilecegimi ve bunun
ekokardiyografiyle saptanmasinin olduk¢a kolay
oldufunu gostermistir. Bu nedenle talasemili
hastalarda  kardiyak inceleme stk  araliklarla
tekrarlanmali ve mimkinse ekokardiyografi ile
desteklenmelidir. Ozellikle serum ferritini yuksek,
toplam kan transfiizyon sayist giderek artan
hastalarda dikkatli ve yakin izlemin gerekli olduguna
inaniyoruz.

Miyokardiyal demir depolanma riski altindaki bu
hastalarda kardiyak yapt ve fonksiyon degisimlerini
erken donemde saptamada ve seri takipte
ekokardiografi, uygun, givenilir, noninvaziv bir
yontemdir.

KAYNAKLAR

1. Nienhuis AW, Wolfe L. The thalassemias: isorders
of hemoglobin synthesis. In: Nathan DG, Oski FA
(eds). Hematology in infancy and
childhood.Philadelphia: WB Saunders 1987:699-778.
2. Wintrobe MM. Clinicai Hematology. (8th ed)
Philadelphia: Lea & Febiger, 1981:804.

3. Pippard MJ, Callender ST, Warner GT. Iron
absorbtion and loading in beta thalassemia
intermedia. Lancet 1979;2:819-21.

4.Ehlers KH. Levin AR, Markenson AL, et al.
Longitudinal study of cardiac function in thalassemia
major. Ann NY Acad Sci 1980.344:397-404.

5.Zurlo MG, Stefano PD, Pignatti CB et al. Survival
and causes of death in thalassemia major. Lancet 1989
1:27-9.

6. Canale C, Terrachini V. Valiebona A. Thalassemic
Cardiomyopathy.  Echocardiographic  difference
between major and intermediate thalassemia at rest
and during isometric effort: Yearly follow-up. Clin
Cardiol 1988; 11:463-71.

7. Mohan JC, Reddy KS. Thalassemic cardiopathy:

Turgut Ozal Tip Merkezi Dergisi 1(1):1994

Current consepts. Indian J pediatr 1984, 51:333-6.

8 Altay €, Gurgey ADistribution of
hemoglobinopathies in Turkey. Turk J Pediatr 1986,
28:219-29.

9. Mostelled RD. Simplified calculation of body-
surface areas (letter). N Eng J Med 1987 317:1098.
10. Leatham A. Systolic murmurs. Circulation 1958;
17:601-3.

11.Culling CFA, Allison RT, Barc WT. Cellular
Pathologhy Technique (4th ed). London: Butter
Wort & Co Ltd, 1985: 279.

12. Behram RE, Vaughan VC. Evaluation of the
cardiovascular system. Textbook of Pediatrics (13th
ed). Philadelphia: WB Saunders company, 1987:
947-50.

13. Feigenbaum H. Echocardiographic
measurements and normal values In: Feigenbaum H
(ed). Echocardiography. Philadelphia: Lea &
Febiger 1986:621.

14. Teichholz LE, Cohen MV, Sonnenblick EH et al.
Study of left ventricular geometry and function by B-
scan ultrasonography in patients with and without
asynergy. N Engl J Med, 1974; 291:1220-26.

15. Devereux RB, Reicheck N. Echocardiographic
determinants of left ventricular mass in man.
Anatomic validation of the method. Circulation
1977, 55.613-8.

16. Siimbiiloglu K. Biyoistatistik. Ankara: Hatiboglu
Yayinevi, 1989,

17. Coultz W, Eubig C, Jerath R et al. Myocardiai
function during exercise in sickle cell anemia.
Pediatr Cardiol 1982, 2:167-71.

18. Ross J, Mc Cullagh WH. Nature of enhanced
performance of the dilated left ventricule in the dog
during chronic volume overload. Circ Res 1972,
30:549-56.

19. Lewis BS, Rachmilewitz EA Amitai N et al. Left
ventricular function in beta-thalassemia and the
effect of multiple transfusion. Am Heart J 1978 96:
636-45,

20. Kremastinos DT, Toutouzas PK, Vysoulis GP, et
al. Iron overload and left ventricular performance in
beta thalassemia. Acta Cardiol 1984; 39:29-40.

21. Leon MB, Borer JS, Bacharach SL, et al
Detection of early cardiac dysfunction in patients
with severe beta thalassemia and chronic iron
overload. N Eng J Med 1979 ; 301:1143-8.

22. Freeman AP, Giles RW, Berdoukas VA et al.
Early left ventricular dysfunction and chelation
therapy in thalassemia major. Ann Int Med 1983;
99:450-4.

23. Duke M, Abelman WH. The hemodynamic
response to chronic anemia. Circulation 1969,
39:503-15.



Balat ve ark.

Beta talasenide sol ventrikiil bovut ve sistolik fonksivonlari

24. Gerry JL,Baird MG, Fortuin NJ. Evaluation of left
ventricular function in patients with sickle cell
anemia. Am J Med 1976; 60:968-72.

25 Lewis BS, Lewts N, Dagan | et-al. Studies of left
ventricular function in anemia due to beta-
thalassemia. Isr J Med S 1982:18:928-34.

26. Walter HL, Nienhuis AW, Wiener M et al.
Echocardiographic abnormalities in patients with
transfusion-dependent  anemia and  secondary
myocardial iron deposition. Am J Med 1978, 64:547-
56.

46

27. Nienhuis AW, Griffith P, Starwczynski H et al.
Evaluation of cardiac function in patients with

thalassemia major. Ann NY Acad Sci 1980;
344:384-85.
28. Engle MA, Erlandson M. Late cardiac

complication of chronic, severe refractory anemia
with hemochromatosis. Circulation 1964; 30: 698-
704.

Yazigma adresi: Yrd. Do¢.Dr. Ayse BALAT
inonii Universitesi Tip Fakiiltesi

Cocuk Saghg ve Hastaltklari ABD
Arastirma ve Uygulama Hastanesi

44300 MALATYA

Journal of Turgut Ozal Medical Center 1(1):1994



