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TALASEMI

Tedavi edilmemis homozigot B-Talasemili hastalarda prognoz kétudur. Son 15 yil iginde
transflzyon ve selasyon programlarindaki gelismeler hastaligin morbidite ve mortalitesini
anlamli olarak degistirmistir. Kronik transflzyon tedavisinin en dénemli komplikasyonu
demir yukudur. Asiri demirin yol actigi kardiyak komplikasyonlar perikardit, aritmiler ve
myokard yetersizligidir. Kardiyak hemosiderosis karaciger ve diger organ tutuluslarindan
hemen sonra ortaya ¢ikmaktadir.

Etkili transflzyon ve selasyon programlarina ragmen sonucta kardiyak komplikasyonlar
olusmaktadir. israilden yapilan bir calismada sag ventrikil disfonksiyonu belirlenmistir.
MUGA scan kullanilarak yapilan ¢alismada sag ventrikdl ejeksiyon fraksiyonu(RVEF) 22
hastanin 19'unda dusuk bulunmustur ( ort. RVEF: %33.3+9.4). Yas ile, transflzyon sayisi
ile ve serum ferritin’in yUkselmesiyle RVEF dusmektedir. Bu c¢alismada anormal RVEF
gelismesi icin transflzyon esik de@eri 80 Unite eritrosit suspansiyonu olarak belirlenmistir.
Bir baska calismada sol ventrikul ejeksiyon fraksiyonunun(LVEF) bozulmasi igin esik
degerin 100 Unite eritrosit stuspansiyonu transflzyonu oldugu belirlenmistir. YUz Uniteden
fazla eritrosit suUspansiyonu transfuze edilen talasemili hastalarin yaklasik %80’inde
egzersiz testi sonuglar patolojiktir.

Talasemik hastada ventrikuler isfonksiyonun temel belirleyicisi demir yukudur. Yirmi Ug
hastalik bir seride radionuklid galismalar ile yapilan sol ventrikul ejeksiyon fraksiyonunun
ortalama ferritin degeri 3700 mg/mL’nin Uzerinde olanlarda dusuk oldugu ( %48=+8 )
saptanmistir. Baska calismalarda da selasyon tedavisi ile demir yuku kontrol altinda
tutulan hastalarda kardiyak fonksiyonlarin iyi durumda oldugu ortaya konmustur.

Demir yUkU olan talasemik hastalarda 24 saatlik Holter EKG monitorizasyonu ile atriyal ve
Ozellikle ventrikUler ekstrasistoller’in ( erken vuru ) anlaml olarak arttigi ve aralikli olarak
ventrikUler tasikardi ataklari oldugu belirlenmigtir. Yaslari 5 ile 20 arasinda degisen 5 yildir
deferoxamine tedavisi goren 36 hastalk bir seride hastalarin tarnsfuzyon gereksinimleri
250 ml/kg'1 astiginda splenektomi uygulanmisti. Bu seride hastalarin yaslari ve demir
yUKleri arttikga ilerleyici aritmilerin ortaya ciktigi gértimustur.

Sonuglar selasyon tedavisine adolesan yasta baslayanlarda daha kotudur. Kardiyak
yetersizligin belirtilerinden biri PR mesafesinde uzamadir. Bu bulgu exitus’tan 4 yil 6nce
ortaya cikabilmektedir. T dalgasi anormallikleri ge¢ bir bulgudur. Daha ileri yaslarda ve
demir yUku fazla olanlarda daha gok goérulmektedir. Exitustan 2-3 yil dnce EKG'de voltaj
dusuklagu gorulebilmektedir.

Ritm bozukluklari siklikla 2.dekatta atriyal ekstrasistollerle baslamaktadir. Onbesli yaslarda
ventrikUler ekstrasistoller ortaya cikmakta ve sikligr giderek artmaktadir. Aritmilerin
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tedavisinde propafenon, quinidine, procainamide, phenytoin veya amiodaron kullanilabilir
fakat tamamiyla kontrol altina almak mudmkin olmayabilir. Atriyal ekstrasistol,
supraventrikuler tasikardi veya atriyal flutter'in kontrol altina alinmasinda digital preparatlari
etkili olabilir. Direncli aritmilerle birlikte ejeksiyon fraksiyonunda azalma varsa bu bir yil
icinde kardiyak yetersizligin belirgin artacaginin isareti olarak kabul edilir.

Klinigimizde yaptigimiz 2 ayn galismanin birinde talasemili olgularda sol ventrikdl kitle
indeksinin arttigr ve buna paralel olarak QT sUresinin uzadigr ve QT dispersiyonunun
bozuldugu ortaya konmustur. Diger ¢alismamizda da kalbin otonomik kontrolunu gdsteren
heart rate variabilite’nin talasemik hastalarda normalden dusuk oldugu bulunmustur. Bu iki
calisma bize talasemik hastalarda aritmiye egilimin bariz oldugunu géstermistir.

Bircok arastirmaci  selasyon programina tam uyumun kardiyak = bozuklugu
engelleyebilecegini ifade etmektedir. Bu uyumu gosterenlerin - %90’nin  kardiyak
fonksiyonlarinin uzun sure stabil oldugu gorulmektedir. 6-12 aylik yogun deferoxamine
tedavisi ile bazi hastalarda kardiyak fonksiyonlarda iyilesmeler gozlenmistir. Bir calismada
bir yillik yogun selasyon tedavisinden sonra sol ventrikul ejeksiyon fraksiyonunun (LVEF)
%36-52'den %46-68’e yukseldigi saptanmistir.

Sonug olarak talasemik hastalarda aritmi ile baslayan ve kalp yetersizligine dogru giden
kardiyak etkilenme olmaktadir. Ancak duzenli transfuzyon programlari ve selasyon
programlari ile bu sureci geciktirmek mumkun olmaktadir ve tedavi programlari bu konuda
yogunlastinimalidir. Ayrica klinigimizde yapildigi gibi talasemi hastalarinin periyodik olarak
kardiyak incelemeleri(muayene, EKG, Holter EKG, Ekokardiyografi) mutlaka yapiimalidir.

ORAK HUCRELI ANEMI

Orak hucreli anemide kardiyovaskuler problemler genellikle 4-5 yasindan once ortaya
¢clkmaz. Asin anemisi olan ( < 7g/dL ) cocuklarda egzersiz dispnesi ve c¢arpinti olabilir.
Fizik muayenede aktif prekordiyal vuru ve BRISK nabizlar saptanir. Siklikla sol sternal
kenar boyunca sistolik ejeksiyon Gfiirimu duyulur. ikinci kalp sesinde ikilesme ve ikinci
sesin pulmoner komponentinde belirginlesme duyulabilir. Uglinct kalp sesi genellikle
duyulur. Mitral kapaktan artmis akim nedeniyle apekste diastolik Gftrim genellikle vardir.
Radyolojik incelemelerde kardiyomegali ve pulmoner damar golgelerinde artis genellikle
bulunur.

Birgok aneminin aksine, orak hucreli anemide plasma viskozitesinde azalma yoktur. Bu
hastalarda kronik anemili diger hastalara gére kardiyak output daha yuksektir. Bu durum,
akciger patolojilerine bagl gelisen oksijen desaturasyonuna sekonder olabilir.

Pulmoner mikrodolasimda orak htcrelerin neden oldugu mikrotrombuslarin sonucu olarak
ventilasyon/perfuzyon anormallikleri ve venoarteriyel santlar ortaya cikabilir.
Ekokardiyografik calismalarda sol atrium c¢apinda ve sol ventrikll pre-ejeksiyon
periyodunda yasla giderek yukselen bir artis saptanmistir. Anemi 6nce 6zellikle LA ve LV
bosluklarinda geniglemeye neden olmakta, sonra kronik anemi ve orak hucrenin
mikrovaskuler etkisine bagl olarak LV kitlesinde artis ve LV disfonksiyonu ortaya
clkmaktadir. Hastalarin hemoglobin duzeyleri dustUkce egzersiz kapasitelerinde azalma
gorulmektedir. Anemiye bagh olarak maksimum egzersizdeki kalp hizinda, kardiyak
output'ta ve is kapasitesinde azalma vardir. Egzersiz EKG'sinde hastalarin yaklasik
%15’inde iskemik degisiklikler saptanir ve bu hastalarda sol ventrikll end-diastolik
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volumunde azalma ve duvar hareketlerinde anormallikler saptanmistir. Genel olarak orak
hacreli anemisi olan hastalarda egzersizle kardiyak output'ta yeterince artis
olamamaktadir.

Orak hdcreli anemisi olan hastalarda postanestezik komplikasyonlar daha siktir.
Hemoglobin S-Hemoglobin C hastaligi olan ¢cocuklarda anestezi sonrasinda myokardiyal
nekroz bildirilmistir. Ortaya ¢ikan problemlerin hipoksi, hipotansiyon ve asidoza sekonder
oldugu dusunulmektedir.

Orak hucre anemili hastalarda elektif cerrahi dncesi genel anesteziden énce transflizyon
programina basglanmasi onerilmektedir. Bu programin amaci hematokriti %35'in Uzerine
yUkseltmeden orak hicre duzeyini %30'un altina dusurmektir. Acil durumlarda bunu
saglamak igin parsiyel exchange transflzyon gerekebilir.
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