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ÖZET 

Fedai A. B. Talasemi Major hastalarında kardiyak demir birikiminin atriyal ve 

ventriküler fonksiyon ve geometrik ölçüm değerleri ile ilişkisinin 4 boyutlu 

transtorasik ekokardiyografi ile değerlendirilmesi. Hacettepe Üniversitesi Tıp 

Fakültesi, İç Hastalıkları Uzmanlık Tezi, ANKARA, 2022. Talasemi major 

hastalarında kardiyak demir birikimi en önemli mortalite nedenlerindendir. Talasemi 

major hastalarının izleminde rutin olarak önerilen kardiyak MR (KMR) T2*’a göre 

daha ulaşılabilir bir yöntem olan transtorasik ekokardiyografi (TTE) ile kardiyak 

etkilenimi öngören çeşitli parametreler tanımlanmıştır. Bu çalışmada talasemi major 

hastalarında 2 ve 4 boyutlu ekokardiyografik ölçümlerle sistolik ve diyastolik 

fonksiyonların değerlendirilmesine ek olarak, strain ölçümleri, ventrikül volüm ve 

geometrisi tanımlandı. Böylece TTE ile kardiyak etkilenimin değerlendirilmesi 

amaçlandı. Çalışmaya Hacettepe Üniversitesi Hematoloji Bilim Dalı’ nda takip edilen 

44 Talasemi Major hastası dahil edildi. Hastaların demografik, klinik, laboratuvar 

özellikleri retrospektif olarak incelendi. Kontrol muayenesi için başvuran hastalara 2 

boyutlu ve 4 boyutlu ekokardiyografik inceleme yapıldı. Beta talasemi major 

hastalarında bazal 4 boyutlu ekokardiyografik ölçümlerde, ejeksiyon fraksiyonu (EF) 

%62.2, sistol sonu volüm (ESV) 42.3 ml, diastol sonu volüm (EDV) 111.93 ml, stroke 

volüm (SV) 69.2 ml, kardiyak output (CO) 5.23 l/dk, mass indeks 78.4 g/m², global 

longitudinal strain (GLS) %-19.07, global circumferencial strain (GCS) %-16.57, 

global area strain (GAS) %-29.11, global radial strain (GRS) %39.91 olarak görüldü. 

Sferesite indeksi (SI) ortalama 0.44 olarak görüldü. Talasemi hastalarında sol ventrikül 

şekli daha küresel olarak değerlendirildi. Ferritin >1000 ng/ml olan hastalarda lateral 

erken diyastolik miyokardial velosite (e’) (13.4 cm/sn, p=0.015), SV (64.0 ml, p= 

0.037), GLS (%-18.17, p=0.032) anlamlı olarak daha düşük saptandı. Diğer strain 

analizleri ve kardiyak volümler arasında fark saptanmadı. KMR T2* <20 ms olan 

hastalarda lateral e’ (12.3 cm/sn, p=0.027) anlamlı olarak daha düşük saptandı. Ayrıca 

KMR T2* <20 ms olan hastalarda diyastolik disfonksiyon anlamlı olarak daha fazla 

saptandı. Diyastolik disfonksiyonu olan 6 hastadan 5’inde grade 3 diyastolik 

disfonksiyon saptandı. KMR T2* <20 ms olan hastalarda, GLS (%-17.08, p<0.001) 

anlamlı olarak daha düşük saptandı. Kardiyak etkilenim tahmini için GLS kesme 

değeri %-18.5 olarak belirlendi (AUC 0.845, sensitivite %91.7, spesifite %71.9). 
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Sonuç olarak talasemi major hastalarında 4 boyutlu TTE ile kardiyak geometri ve 

strain ölçümleri ile kardiyak etkilenim tahmin edilebilir. Kardiyak etkilenimin 

değerlendirilmesi için daha fazla hasta ile yapılan 4 boyutlu ekokardiyografi 

çalışmalarına ihtiyaç vardır. 

 

Anahtar Kelimeler: Talasemi Major, 4 boyutlu ekokardiyografi, Global Longitudinal 

Strain, Sferisite indeks.
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ABSTRACT 

Fedai A. B. Evaluation of the relationship of cardiac iron overload with atrial and 

ventricular function and geometric measurement values in patients with 

thalassemia major by 4-dimensional transthoracic echocardiography. Hacettepe 

University Faculty of Medicine, Internal Diseases Specialty Thesis, ANKARA, 

2022. Cardiac iron overload is one of the most important causes of mortality in 

thalassemia major patients. Transthoracic echocardiography (TTE) is a more accesible 

method compared to cardiac MR (CMR) T2*, which is routinely recommended in the 

follow up of patients with thalassemia major and various parameters measured by 

transthoracic echocardiography predicting cardiac involvement have been defined. In 

this study, 2 dimensional (2D) and 4 dimensional (4D) echocardiographic 

measurements used to evaluate ventricular systolic and diastolic functions, strain 

measurements, ventricular volume and geometry in patients with thalassemia major. 

Thus, we aimed to evaluate cardiac involvement with TTE. The study included 44 

thalassemia major patients who were followed up in Hacettepe University Hematology 

Clinic. Demographic, clinical and laboratory features of the patients were recorded 

retrospectively. 2D and 4D echocardiographic examination was performed on patients 

in control visits. On baseline 4D echocardiographic examination, ejection fraction 

(EF) 62.2%, end sistolic volume (ESV) 42.3 ml, end diastolic volume (EDV) 111.93 

ml, stroke volume (SV) 69.2 ml, cardiac output (CO) 5.23 l/min, mass index 78.4 g/m², 

global longitudinal strain (GLS) -19.07%, global circumferencial strain (GCS) -

16.57%, global area strain (GAS) -29.11%, global radial strain (GRS) 39.91% were 

measured in beta thalassemia major patients. Mean value of sphericity index (SI) was 

0.44. In thalassemia patients, left ventricular shape was more globular than normal 

patients. In patients with ferritin >1000 ng/ml, lateral early diastolic myocardial 

velocity (e’) (13.4 cm/s, p=0.015), SV (64 ml, p=0.037), GLS (-18.17%, p=0.032) 

were significantly lower. There was no difference between other strain analyzes and 

cardiac volumes. In patients with CMR T2* <20 ms, lateral e’ (12.3 cm/s, p=0.027) 

was significantly lower and diastolic dysfunction was significantly higher. Grade 3 

diastolic dysfunction was recorded in 5 of the 6 patients with diastolic dysfunction. In 

patients with CMR T2* <20 ms, GLS (-17.08 %, p<0.001) was significantly lower. 

Cut off value of GLS was found -18.5% for predicting cardiac involvement (AUC 
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0.845, sensitivity %91.7, specificity %71.9). As a result, cardiac involvement can be 

predicted in thalassemia major patients by evaluating cardiac geometry and strain 

values with 4D echocardiography. 4D echocardiography studies with more patients 

are needed to evaluate cardiac involvement of thalassemia major. 

 

Keywords: Thalassemia Major, 4 Dimensional Echocardiography, Global 

Longitudinal Strain, Sphericity İndex.
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1. GİRİŞ VE AMAÇ 

        Talasemiler, alfa veya beta globulin zincirinin hasarlı sentezi sonucu gelişen bir 

grup hastalıktır. Otozomal resesif kalıtılırlar (1). Talasemiler en yaygın 

hemoglobinopatilerdendir. Akdeniz ülkeleri, Sahraaltı Afrika ülkeleri, Güneydoğu 

Asya ülkeleri, Ortadoğu ülkelerinde talasemi sık görülür (2).  

     Beta globulin zincirinin hiç üretilememesi sonucunda beta talasemi major (BTM) 

oluşur. Hastalarda beta globulin zincir üretiminin doğum sonrası başlaması nedeniyle, 

genellikle yaşamın 6. ayından itibaren başlayan transfüzyon bağımlı derin anemi 

görülür (3). 3-4 haftada bir 2 ünite eritrosit süspansiyonu alan hastalarda tekrarlayan 

transfüzyonlara bağlı demir birikimi görülür (4). 20-25 ünite eritrosit transfüzyonu 

sonrasında hastalarda demir şelatör tedavisi endikasyonu gelişir (5). 

     Demir birikimi nedeniyle hastalarda kardiyak, hepatik, endokrin, enfeksiyöz 

komplikasyonlar gelişebilir. Kardiyak toksisite, BTM hastalarının major mortalite 

nedenlerindendir. Düzenli ve etkin şelasyon yapılmayan hastalarda genel olarak 3. ve 

4. dekatlarda görülür. Klinik olarak kalp yetmezliği, kardiyak aritmiler, pulmoner 

hipertansiyon görülebilir (6). Kardiyak demir birikimi, kardiyak MR (KMR) T2* ve 

transtorasik ekokardiyografi (TTE) ile değerlendirilebilir. KMR T2* tetkiki altın 

standart olarak kabul edilmektedir. KMR T2* <20 ms ise kardiyak demir birikimi var 

olarak değerlendirilir. Ferritin değerleri kardiyak demir birikimini öngörebilir, ancak 

kesin olarak göstermez (7). 

     BTM hastalarının değerlendirilmesinde 3-6 ayda bir rutin 2 boyutlu TTE çekilmesi 

önerilmektedir. 2 boyutlu TTE ile yaşanan ölçüm sorunları nedeniyle son zamanlarda 

3 ve 4 boyutlu TTE kullanılmaya başlanmıştır. 4 boyutlu görüntüleme, sol ventrikül 

sistolik işlevlerini değerlendirmede yeni kullanılmaya başlanan; iki ve üç boyutlu 

görüntüleme yöntemlerindeki geometrik ve zamansal sınırlılıklardan uzak, duyarlı ve 

etkili bir görüntüleme yöntemi olarak karşımıza çıkmaktadır (8).  

     Sol ventrikül fonksiyonunu global bir şekilde değerlendiren ejeksiyon fraksiyonu 

yerine kasılma esnasında miyokardda oluşan longitudinal kasılma, sirkumferansiyal 

rotasyon ve radyal kalınlaşma strain ölçümü ile değerlendirilebilir. Sonuç olarak 

ejeksiyon fraksiyonu etkilenmeden kardiyak disfonksiyona yol açan ve lokal olarak 

kardiyak etkilenme yapan sebepler strain görüntüleme ile saptanabilir (9). BTM 

hastalarında KMR T2* ile kardiyak etkilenmesi kanıtlanmış hastalara yapılan strain 
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ölçümlerinde  global longutidinal strain (GLS)’de anlamlı değişiklikler saptanan 

çalışmalar mevcuttur (10). 

     Günümüzde BTM hastalarında kardiyak demir birikimini saptamada kullanılan 

altın standart tetkik yıllık yapılması önerilen KMR T2*’dır. Ancak KMR T2* pahalı 

ve ulaşılması güç, değerlendirmesi özel tecrübe gerektiren bir görüntüleme 

yöntemidir. Bu hastaların düzenli izleminde kullanılan TTE ile kardiyak etkilenmenin 

erken saptanması, KMR T2* imkanı olmayan merkezler için bir alternatif sunabilir. 

Çalışmamızda da 2 boyutlu ekokardiyografik ölçümlerle sistolik ve diyastolik 

fonksiyonların değerlendirilmesine ek olarak, 4 boyutlu TTE ile GLS, global radial 

strain (GRS), global circumferential strain (GCS), global area strain (GAS), sol 

ventrikül sferisite indeksi (SI), diyastol sonu volüm (EDV), sistol sonu volüm (ESV), 

stroke volüm (SV), kardiyak output (CO), mass ölçümleri yapılarak KMR T2* ile 

etkilenmesi olan ve olmayan hastalarda atriyal ve ventriküler geometriyi tanımlamayı, 

kardiyak etkilenme için ek parametreler saptamayı amaçladık. 
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2. GENEL BİLGİLER 

2.1. Talasemi Tanımı 

     Talasemiler, globulin zincirlerinin bir veya birkaçının hasarlı sentezi 

sonucu gelişen hipokrom mikrositer anemi ile karakterize heterojen bir grup 

hastalıktır. Otozomal resesif kalıtılırlar (1). Talasemiler eksik globulin 

zincirine göre sınıflandırılırlar. Alfa globulin zincirinde yapım defekti alfa 

talasemiye, beta globulin zincirinde yapım defekti beta talasemiye yol açar 

(11). 

2.2. Patofizyoloji 

     Hemoglobin tetramer yapıdadır. Erişkinde temel hemoglobin molekülü 

HbA’ dır. 2 alfa, 2 beta globulin zincirinden oluşur. Erişkin hemoglobininin 

%95-98’i HbA, %2-3’ü HbA2, <%2’si HbF yapısındadır (12). Alfa globulin 

üretimi gebeliğin ilk haftalarında başlar ve yaşam boyu devam eder. Beta 

globulin zinciri üretimi gebeliğin sonunda başlar, doğum sonrası artar. HbA 

doğum sonrası 6. ay civarında baskın hale gelir. Dolayısıyla beta talasemide 

klinik bulgular 6. ay civarında ortaya çıkar (12). Hemoglobin molekülündeki 

alfa ve beta globulin zincirlerinin belli bir oranı vardır ve bu oran korunur. 

Talasemi hastalarında alfa ve beta globulin sentez kusuruna bağlı bu oran 

bozulur.  

     Alfa globulin zincir sentezi, 16. kromozom kısa kolunda her bir kromozom 

üzerinde bulunan iki allel gen tarafından kontrol edilir. Genellikle delesyon 

sonucu zincir sentezinde kısmi veya tam eksiklik oluşur.  

     Beta globulin zincir sentezi, 11. kromozom kısa kolunda her bir kromozom 

üzerinde bulunan bir gen tarafından kontrol edilir. Genellikle nokta 

mutasyonlar veya daha nadir olarak delesyon sonucu zincir sentezinde kısmi 

veya tam eksiklik oluşur (13,14). 

     Beta talasemide fazla alfa globulin zincirleri çözünür tetramerler 

oluşturamaz. Bu kararsız ve çözünemeyen zincirler birleşme eğilimindedir ve 

eritroid öncüllerde hücre zarına yakın bölgelerde çökerler. Böylece eritroid 

öncüllerde apoptoz ve inefektif eritropoez gerçekleşir. İnefektif eritropoez ve 
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hemoliz mekanizmaları ile hastalarda anemi gelişir (15,16). Beta talasemi  

majorde beta globulin zinciri sentezi hiç yoktur. Hastalar şiddetli anemi ve 

ekstramedüller hematopoezi hafifletmek için düzenli transfüzyonlara ihtiyaç 

duyar (3). 

2.3. Epidemiyoloji 

     Talasemi en yaygın hemoglobinopatilerdendir. Dünya nüfusunun yaklaşık 

%1.5’ i talasemi taşıyıcısıdır. Akdeniz ülkeleri, Sahraaltı Afrika ülkeleri, 

Güneydoğu Asya ülkeleri, Ortadoğu ülkelerinde talasemi sık görülür (2,17). 

Güneydoğu Asya ülkelerinde alfa talasemi daha sık olarak görülür. Bu bölgede 

nüfusun %5-10’u alfa talasemi taşıyıcısıdır (18). 

     Ülkemizde Akdeniz, Ege ve Marmara bölgelerinde talasemi taşıyıcılığı 

daha sıktır. Ülke genelinde beta-talasemi sıklığı %2.1 iken, güney sahil 

bölgelerinde %4.3, alfa-talasemi sıklığı ülke genelinde %0.25 iken, güney sahil 

bölgelerinde %7 sıklıkta görülmektedir (19,20). Türkiye’de yaklaşık 1.300.000 

beta talasemi taşıyıcı ve 4000 civarında beta talasemi hastası vardır (21).  

     Tablo 2.3.1’de Türkiye’de Beta Talasemi gen taşıyıcılığı gösterilmiştir. 

2.4. Beta Talasemi 

     Beta talasemide, hemoglobinin beta globulin zincirinde azalmış üretim 

mevcuttur (β+) veya hiç üretim yoktur (β0) (16). Beta talasemi; talasemi minor, 

talasemi intermedia ve talasemi major olmak üzere klinik olarak 3 gruba ayrılır 

(17). 

2.5. Beta Talasemi Major 

     Beta talasemi major, (Cooleys anemisi, transfüzyon bağımlı talasemi, 

Akdeniz anemisi) beta globulin zinciri üretiminin hiç olmadığı ve dolayısıyla 

hiç HbA zinciri olmayan en ağır, transfüzyon bağımlı beta talasemi formudur 

(3). 
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2.5.1. Klinik ve Laboratuvar 

     BTM bireylerde derin ve ömür boyu transfüzyona bağımlı anemi vardır. 

Semptomlar tipik olarak yaşamın 6-12. ayında ortaya çıkmaya başlar. 

Yenidoğanlar, major hemoglobin zincirleri HbF olduğu için 

asemptomatiktirler (3,23). Tedavi edilmeyen talasemi major hastaları hemoliz 

nedeniyle solukluk, sarılık, koyu idrar, anemi nedeniyle irritabilite ile kendini 

gösterir. Bunu yüksek debili kalp yetmezliği, gelişme geriliği, ekstramedüller 

hematopoeze bağlı yüz ve uzun kemiklerde genişleme, hepatosplenomegali 

izler (24).  

     Geç belirtiler genellikle demir birikimi ile ilişkilidir. Kardiyak, hepatik, 

endokrin ve enfeksiyöz komplikasyonlar görülebilir. BTM’de kardiyak 

komplikasyonlar sıktır. Kalp yetmezliği ve aritmiler major mortalite nedenidir. 

Bölge/ Şehir B Talasemi Sıklığı (%) 

Türkiye 

 

Trakya Bölgesi 

 

Marmara Bölgesi 

-Bursa 

 

Ege Bölgesi 

-Denizli 

-Nazilli 

 

Akdeniz Bölgesi 

-Antalya 

-Manavgat/Serik/Boztepe 

 

İç Anadolu Bölgesi 

-Ankara 

-Kırşehir 

 

Güneydoğu Anadolu Bölgesi 

-Çukurova 

-Hatay 

 

Doğu Anadolu Bölgesi 

-Van Gölü Çevresi 

 

%2.1 

 

%10.1 – %10.8 

 

 

%2.78 

 

%2.67 

%4.2 

%3.0 

 

 

%10.2 – %11.7 

%6.7 

 

 

%2 

%3.6 

 

 

%3.5 

%1.5 

 

 

%0.8 

Tablo – 2.3.1. Türkiye’ de Beta Talasemi Gen Taşıyıcılığı (22) 
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Kardiyovasküler hastalıkların nedeni multifaktöriyeldir. Anemi, kardiyak 

demir birikimi, eşlik eden diabetes mellitus, oksidatif strese bağlı vasküler 

disfonksiyon, pulmoner arteriyel hipertansiyon, pulmoner vasküler direnç 

artışı, kronik doku hipoksisine bağlı yüksek kalp debisi gibi birçok faktör rol 

alır. Genel fikir birliği kardiyak demir birikiminin en önemli rolü üstlendiği 

yönündedir (25,26). 

     Hastalığın laboratuvar bulgularında hipokrom mikrositer anemi, eritrosit 

indekslerinde azalma (MCV, MCH, MCHC), RDW artışı, retikülositoz, 

periferik yaymada hipokromi, mikrositoz, poikilositoz, hedef hücreleri, 

polikromazi mevcuttur. Tanıda en önemli yöntem hemoglobin elektroforezidir. 

Beta talasemi intermedia (BTİ)’da HbA %10-20, HbF %70-80 civarındadır, 

BTM’de ise HbF düzeyi %80’nin üzerinde yüksek saptanır (4). 

     2.5.2. Tedavi 

     2.5.2.1. Eritrosit Transfüzyonu 

     Anemi tedavisi ile anemi ilişkili semptomların giderilmesi, büyüme ve 

gelişme geriliği, ekstramedüller hematopoez gibi anemi ilişkili problemlerin 

önlenmesi amaçlanır. Ekstramedüller hematopoez önlenerek kemik 

değişiklikleri ve splenomegali de önlenmiş olur (27). 

     Talasemili hastalarda daha yüksek transfüzyon öncesi hemoglobin değeri 

istenir, bu yaklaşıma hipertransfüzyon tedavisi denir. Özellikle gelişme 

çağındaki çocuklarda, belirgin ekstramedüller hematopoezi olanlarda ve kalp 

hastalığı olanlarda transfüzyon öncesi hemoglobin değeri 9.5-10.5 g/dl altına 

inmeden hemoglobin düzeyinin ortalama 11-12 g/dl civarında tutulması 

hedeflenir. Transfüzyon sonrası hemoglobin 15 g/dl’yi geçmemelidir. 

Genellikle 3-4 haftada bir 2 ünite eritrosit süspansiyonu verilir (4,28). 

     Transfüzyon için gerekli eritrosit süspansiyonu, lökositi azaltılmış, 40 gram 

hemoglobin içermelidir (4). 
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Konjenital Kazanılmış 

Talasemi Major 

Talasemi İntermedia 

Fanconi Aplastik Anemisi 

Diamond Blackfan Anemisi 

Sideroblastik Anemi 

Orak Hücreli Anemi 

Konjenital Hemolitik Anemiler 

 

Aplastik Anemi 

Myelodisplastik Sendrom 

Kronik Myelofibrozis 

Paroksismal Nokturnal Hemoglobinüri 

Saf Eritroid Aplazi 

 

  

     2.5.2.2. Splenektomi 

     Splenektomi belli endikasyonlarda uygulanır. Hastalar dikkatle 

seçilmelidir. Splenektomi sonrası venöz tromboz, pulmoner hipertansiyon, 

artmış enfeksiyon riski mevcuttur. 5 yaş altındaki çocuklarda splenektomi 

önerilmez, splenektomi sonrası ciddi sepsis riski mevcuttur (30).  

     Splenektomiden en az 2-3 hafta önce pnömokok, h. influenza, meningokok 

aşıları yapılmalıdır (4). 

     Talasemi nedenli ciddi anemi, transfüzyon ihtiyacında belirgin artış, 

hipersplenizm, semptomatik splenomegali, splenik infarkt veya splenik ven 

trombozu durumlarında splenektomi yapılabilir (31). 

    2.5.2.3. Kök Hücre Nakli 

     Allojenik hematopoetik kök hücre nakli talasemi için potansiyel küratif bir 

tedavi yöntemidir. En sık olarak HLA uyumlu kardeşten nakil yapılır (32). 

     2.5.2.4. Demir Birikiminin Değerlendirilmesi  

     İnsan vücudu kan transfüzyonu ile alınan aşırı demir yükünü atacak 

fizyolojik mekanizma içermez. Verilen her eritrosit süspansiyonunda ortalama 

200-250 mg elemental demir mevcuttur. Dolayısıyla BTM hastalarında demir 

birikimi beklenen bir komplikasyondur (7). 

Tablo – 2.5.2.1.1. Düzenli Kan Transfüzyonu Gerektiren Anemiler (29) 
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     Vücuda alınan çok miktarda serbest demir dokularda birikir, reaktif oksijen 

radikalleri oluşumuna yol açar. DNA hasarı, lipid peroksidasyonu, organel 

hasarı mekanizmaları ile hücre ölümüne yol açar. Sonuç olarak kalp, karaciğer, 

endokrin organlarda çeşitli komplikasyonlar görülür (7,33). 

     Demir birikiminin değerlendirilmesinde ilk olarak 3 ayda bir ölçülen serum 

ferritin analizi kullanılır. Ferritin aynı zamanda bir akut faz reaktanıdır, 

enfeksiyon ve inflamasyon durumlarında yanıltıcı olabilir. Transfüzyon 

bağımlı olmayan talasemilerde ferritin <300 ng/ml ise demir birikimi olmadığı, 

> 800 ng/ml ise klinik anlamlı demir birikimi olduğu düşünülür. 300-800 ng/ml 

düzeyinde ferritin değeri olan hastalarda da klinik anlamlı demir birikimi 

olduğu gösterilmiştir (34,35). Transfüzyon bağımlı talasemilerde ise demir 

şelatör tedavisini başlatmak için >1000 ng/ml eşik değeri kullanılır (6). 

Transfüzyon bağımlı talasemilerde serum ferritin değeri ile kardiyak etkilenim 

tahmin edilemez. Ancak ferritin düzeyi >2.500 ng/ml ise kardiyak ve endokrin 

etkilenmenin olduğu kabul edilir (36).    

     Karaciğerde demir birikimi altın standart olarak karaciğer biyopsisi ile 

değerlendirilir. Karaciğer demir konsantrasyonu kuru ağırlığın gramı başına 3 

mg demiri aştığında demir şelatör tedavisi başlanır (37). Karaciğerdeki demir 

yükü, diğer organlardaki demir birikimininde göstergesidir. Karaciğer demir 

konsantrasyonu kuru ağırlığın gramı başına 7 mg demiri aştığında aşırı demir 

yüklenmesine bağlı komplikasyon riskinin arttığı, 15 mg’yi aştığında ise 

karaciğer fibrozisi, mortalite ve artmış kalp hastalığı riski olduğu anlaşılır (38). 

Ancak karaciğer MR T2* artık non invaziv olması ve karaciğer demir 

birikimini biyopsi kadar iyi gösterebilmesi nedeniyle ilk tercih olarak 

biyopsinin yerini almıştır. Belli aralıklarla demir birikimi hafif, orta, ağır 

olarak sınıflandırılır. Daha nadir olarak kullanılan manyetik biyoseptometri 

(SQUID) yöntemi de karaciğer demir birikimini non invaziv gösteren bir 

yöntemdir (4). 

     Kardiyak demir birikimi de KMR T2* ile değerlendirilir. KMR T2* değeri 

<10 ms, semptomatik kalp yetmezliği ve mortalite riskinin daha yüksek 

olduğunu tahmin ederken, 10 ile 20 ms arasındaki değerler düşük sol ventrikül 

ejeksiyon fraksiyonu (LVEF) ve aritmilerle ilişkilidir (4,39). Hastaların demir 
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birikim durumuna göre sonraki takip planları 6 ayda bir, yılda bir veya 2 yılda 

bir olacak şekilde çizilir. Kardiyak değerlendirmede ayrıca 2 ve 3 boyutlu 

ekokardiyografik incelemeler de kullanılmaktadır (7). 

     Demir şelasyon tedavisi, ferritin >1000 ng/ml olduğunda veya yaklaşık 20-

25 ünite eritrosit transfüzyonu sonrasında veya karaciğer demir 

konsantrasyonu kuru ağırlığın gramı başına 3 mg demiri aştığında veya KMR 

T2* <20 ms ise veya kronik transfüzyon programı ile eş zamanlı olarak 

başlatılır (5,36). 

     Şelasyon tedavisinin hedefi: ferritin 500-1000 ng/ml aralığında, karaciğer 

kuru ağırlığının gramı başına düşen demir miktarını <7 mg, KMR T2*  >20 ms 

tutmaktır. Ferritin düzeyi <500 ng/ml olur ise şelatör dozu düşürülür (37). 

 

 

 

Grup Normal Hafif Orta Ağır 

Hepatik MR T2* 

(msn) 

> 6.3 2.8 – 6.3 1.4 – 2.7 <1.4 

KC biyopsi – Kuru 

Ağırlık mg/g 

>10 5 – 10 2 – 5 <10 

KMR T2* (msn) >20 14 – 20 10 – 14 <10 

 

 

     2.5.2.5. Şelasyon Tedavisi 

     Başlangıç tedavisi olarak deferoksamin (DFO) veya deferasiroks (DFX) 

tercih edilir. 

     DFO, en eski ve fazla deneyim sahibi olunan ilaçtır. Ancak parenteral olarak 

kullanılır. Haftada en az 4 gün 8-12 saat boyunca infüzyon şeklinde alınır. 40 

mg/kg dozunda kullanılır, ancak daha çok demir birikimi olan bireylerde daha 

yüksek dozlar da kullanılabilir (41). Allerjik reaksiyonlar, enjeksiyon bölgesi 

ile ilgili lokal problemler, işitsel ve görsel toksisite, yersinia enfeksiyonları 

görülebilecek yan etkilerdir (41,42). 

     DFX, en yeni şelatördür. Kolay kullanımı nedeniyle klinik pratikte ilk 

olarak tercih edilen şelatördür. Uzun yarı ömrü nedeniyle 24 saat şelasyon 

Tablo – 2.5.2.4.1.   Karaciğer ve Kardiyak Demir Birikimi (40) 



10 

 

 

sağlar. 30-40 mg/kg dozunda alınır (41). DFO’ya göre tedaviye uyum çok 

fazladır (43). İshal, karın ağrısı, cilt döküntüsü, karaciğer enzim yüksekliği, 

renal hasar, görsel ve işitsel problemlere yol açabilir (44). 

     Deferipron (DFP), 75-100 mg/kg dozunda, günde 3 dozda alınır. DFO’ya 

göre hasta uyumu çok iyidir (45). Miyokardiyal demirin azaltılmasında 

DFO’ya göre daha üstündür (46). Bulantı, kusma, karın ağrısı, karaciğer enzim 

yüksekliği, agranülositoz gibi yan etkileri vardır (41). 

     Yeterli demir şelasyonu sağlanamadığında bu ajanlar kombine olarak 

kullanılabilirler. Kombine şelatör kullanımının tek ajan kullanımına göre 

kardiyak ve karaciğer demir birikimini azaltmada daha etkin olduğu 

gösterilmiştir (47). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

     

 

 DFO DFP DFX 

Uygulama 

Yolu 

SC, İV PO PO 

Yarı 

Ömrü 

20 dakika 1-3 saat 8-16 saat 

Demir 

Atılımı 

İdrar, Fekal İdrar Fekal 

Doz 40 mg/kg/gün 75-100 mg/kg/gün 30-40 mg/kg/gün 

Yan Etki Lokal reaksiyonlar, 

allerjik reaksiyonlar, 

görsel ve işitsel 

problemler, yersinia 

enfeksiyonu 

Bulantı, kusma, 

karın ağrısı, KCFT 

yüksekliği, artralji, 

agranülositoz 

Bulantı, kusma, 

karın ağrısı, ishal, 

KCFT yüksekliği, 

renal hasar, görsel 

ve işitsel problemler 

Yan Etki 

Takibi 

Haftada 1 – CBC 

Ayda 1 – Kreatinin, 

ALT, AST, Bilirubin 

3 Ayda 1 – 

Elektrolitler 

Yılda 1 – Görsel ve 

İşitsel Muayene 

Haftada 1 – CBC 

Ayda 1 – AST, ALT, 

Bilirubin 

Ayda 1 – CBC, 

Kreatinin, 

Proteinüri, ALT, 

AST, Bilirubin 

3 Ayda 1 – 

Elektrolitler, TİT 

Yılda 1 – Görsel ve 

İşitsel Muayene 

Tablo – 2.5.2.5.1.  Demir Şelatörleri ve Özellikleri (41, 48) 
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 2.5.3. Komplikasyonlar 

     Talasemi major hastalarında düzenli eritrosit transfüzyonu sonucunda doku 

ve organlarda demir birikimine bağlı endokrin, hepatik, kardiyak ve enfeksiyöz 

komplikasyonlar görülür. 

 

 

 

 

 

     2.5.3.1. Endokrin Komplikasyonlar 

     Talasemi major hastalarında demir birikimi ilişkili birçok endokrin 

komplikasyon görülür. Hipogonadizm, osteoporoz, bozulmuş glukoz toleransı 

ve diabetes mellitus, hipotiroidizm, hipoparatirodizm, adrenal yetmezlik 

görülen bozukluklardandır (49). En sık hipogonadizm görülür (50). 

 

Tanı 

Anında 

Ayda Bir 3 Ayda Bir 6 Ayda Bir Yıllık 

- HbSAg, 

Anti HbS, 

Anti HBC 

IgM, Total, 

Anti HCV 

-Anti HIV  

-KCFT 

-Kan 

grubu, alt 

grup analizi 

-Mutasyon 

Analizi 

-CBC 

-KCFT 

-Ferritin 

-Açlık kan 

şekeri 

-BFT, KCFT 

-EKG, EKO -TSH, sT4, sT3 

-Açlık kan 

şekeri, OGTT 

-DEXA ile 

KMD ölçümü 

-FSH, LH, 

kadında 

östrodiol, 

erkekte 

testosteron  

-PTH, 25 OH D  

-ACTH, Kortizol 

-EKG, EKO, 

KMR T2*  

-Hepatit, HIV 

serolojisi 

-Göz, işitme, diş 

muayenesi 

Tablo – 2.5.3.1. Talasemi Majorde Komplikasyon Takibi (1) 
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     2.5.3.1.1. Hipogonadizm 

     Transfüzyon bağımlı talasemi hastalarında yapılan birçok çalışma %51-80 

arasında hipogonadizm, puberte tarda, infertilite ve seksüel disfonksiyon 

görülebileceğini göstermiştir. Hipogonadizm, talasemi hastalarında en sık 

görülen endokrin bozukluktur (51). Anterior hipofizde yer alan gonadotrop 

hücreler demir birikiminden etkilenirler; FSH, LH miktarı azalır ve hastalarda 

hipogonadotropik hipogonadizm gelişir (52). Yüksek ferritin düzeyi ile 

hipogonadizm arasında ilişki vardır. Puberte öncesi ferritin >2.500 ng/ml 

seyreden bireylerde ferritin <1.000 ng/ml olanlara göre hipogonadizm çok 

daha sık görülür (53). 

     Klinik olarak puberte tarda, hipogonadizm, infertilite görülebilir. 

Hipogonadotropik hipogonadizmli hastalarda sıklıkla gonad fonksiyonu 

korunmuştur. Ekzojen gonadotropin tedavisi ile ovulasyon, spermatogenez 

indüklenerek hastaların çocuk sahibi olmaları sağlanabilir (54). 

     Tanıda hipogonadotropik hipogonadizm ile uyumlu olarak düşük serum 

östradiol veya testosteron seviyelerine ragmen; düşük veya normal FSH, LH 

seviyeleri görülür. Ancak puberte öncesi hipotalamohipofizer aksın tam 

olgunlaşmamasına bağlı olarak tanı koymak zordur (55). Oluşan 

hipogonadizmin demir şelasyonu ile geri çevirilmesi tamamen mümkün 

olmadığı için hipofizer demir birikiminin erken tanınması önemlidir. Bunun 

için hipofizer MR çekilebilir (56). 

     Tedavide hipotalamohipofizer sistem intakt ise puberte indüksiyonu için 

GnRH analogları kullanılabilir. Ancak geri dönüşümsüz hasar var ise puberte 

indüksiyonu için tek seçenek seks steroidleridir (54). 

     2.5.3.1.2. Boy Kısalığı ve Büyüme Geriliği 

     Talasemi hastalarındaki büyüme geriliği multifaktöriyeldir, endokrin ve 

endokrin dışı sebeplere bağlıdır. Kronik anemi, inefektif eritropoeze bağlı 

kemik gelişim anormallikleri, hipermetabolizma durumuna bağlı nütrisyonel 

eksiklikler ve endokrin nedenler rol oynar (57). Büyüme geriliği olan talasemik 

hastalarda sıklıkla GH sekresyonu ve IGF-1 düzeyinde azalma görülür (58). 
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     GH eksikliği saptanan hastaların tedavisininde rekombinant GH tedavisi 

kullanılabilir. Tedaviye yanıt değişkendir ve birçok faktör rol oynar (59). 

     2.5.3.1.3. Hipotiroidizm 

     Hipotiroidizm, primer bez etkilenmesi ve hipotalamohipofizer aks 

etkilenmesinden kaynaklanabilir. Optimal tedavi edilen hastalarda çok sık 

görülen bir komplikasyon değildir. Çeşitli serilerde sıklığı %4-29 arasında 

değişmektedir (60). 

     Tiroid hormon eksikliği kardiyovasküler sistemi de etkiler. Kalp hızında 

azalma, miyokardiyal kasılma ve gevşemede zayıflama, sistol ve diastol 

süresinde uzamaya yol açabilir (61). BTM hastalarında hipotiroidizm kalp 

yetmezliği, aritmiye sebep olabilir. Bu nedenle düzenli olarak tiroid 

fonksiyonlarına bakılmalıdır (60). 

     2.5.3.1.4. Diabetes Mellitus 

     Bozulmuş glukoz toleransı (BGT) ve diabetes mellitus, yeterli demir 

şelasyonu almayan BTM hastalarında sık görülen komplikasyonlardandır. 

Ancak yeterli şelasyon alan hastalarda da görülür. Çeşitli serilere göre sıklığı 

%0-24 arasında değişmektedir (62). BTM hastalarında yaşamın ilk yıllarında 

diabetes mellitus nadirdir, yaşla birlikte görülme sıklığı artar. Esas olarak 2. 

dekat başlarında görülür (63). 

     BGT ve diabetes mellitus tanı kriterleri normal populasyon gibidir. Ancak 

BTM hastalarında glukoz metabolizmasını optimal değerlendiren yöntem 

tartışmalıdır (64). HbA1c değeri hemoglobinopatili hastalarda glukoz 

metabolizme bozukluklarını taramak için güvenilir kabul edilmez. OGTT ve 

açlık plazma glukozu ile uyuşmayan değerler görülebilir (65). 

     Patogenezde ilk olarak demir birikimi ilişkili insulin direnci görülür. Bu 

dönemde hiperinsülinemi ve bozulmuş glukoz toleransı mevcuttur. Ardından 

pankreas beta hücre hasarına bağlı insulin eksikliği ve aşikar diabetes mellitus 

gelişir (66). 
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     Diabetes mellitus tedavisi normal populasyona benzerdir. Ancak sıkı demir 

şelasyonu talasemi major hastalarında önemlidir. Beta hücre fonksiyonunu 

düzeltip insülin sekresyonunu arttırır (62). 

     2.5.3.1.5. Hipoparatiroidizm 

     Transfüzyon bağımlı talasemilerde 2. dekatta görülen sık 

komplikasyonlardandır. %1.2-19 arasında değişen insidansı mevcuttur. 

Erkeklerde daha sık görülür (4, 67). Hipoparatiroidizm esas olarak aşırı demir 

birikimi ile ilişkilidir (68). 

     Düşük kalsiyum, yüksek fosfor düzeyi olan hastalarda mutlaka 

parathormon düzeyi ölçülmelidir (69). 

     2.5.3.1.6. Osteopeni ve Osteoporozis 

     Osteopeni ve osteoporoz, BTM hastalarında önemli morbidite 

nedenlerindendir. Yapılan çalışmalarda iyi tedavi edilmiş talasemi hastalarında 

dahi %50’lere varan osteopeni ve osteoporoz insidansı tanımlanmıştır. 

Osteoporozun cinsiyete göre değişiklik gösterdiğini ve cinsiyete göre 

değişiklik göstermediğini savunan çeşitli çalışmalar mevcuttur (70). 

     Talasemi hastalarında kemik kütlesinde azalmada çeşitli faktörler rol oynar. 

Hipogonadizm, GH ve IGF-1 eksikliği, hipoparatiroidi, diabetes mellitus, 

hipotiroidizm, kemik iliğinde genişlemeye yol açan inefektif eritropoez, 

osteoblast üzerine direk demir toksisitesi, karaciğer hastalığı bu faktörler 

arasında yer alır (70,71). Ayrıca demir şelasyonunda kullanılan ilaçlar büyüme 

geriliği, kemik anormallikleri, kıkırdak anormallikleri (özellikle 

desferoksamin) ile ilişkilidir (72). 

     Tanıda DEXA yöntemi ile kemik mineral dansitometri (KMD) ölçümü 

kullanılır. Yıllık KMD ölçümü yapılır. Ancak talasemi hastalarında spinal 

dejeneratif değişiklikler ve boy kısalığına bağlı KMD ölçümünde yanılma 

olabileceği akılda tutulmalıdır (73). 

     Osteoporoz gelişimini önlemek için aneminin düzeltilmesi, sıkı demir 

şelasyonu, sigarayı bırakma, yeterli fiziksel aktivite, yeterli kalsiyum ve D 

vitamin alımı, diabetes mellitus ve hipogonadizm gibi talasemi ilişkili endokrin 
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bozuklukların erkenden tanınıp tedavi edilmesi önemlidir (4,69). Talasemi 

hastalarında pubertenin uygun yaşta indüklenmesi, hipogonadizmin hormon 

replasmanı ile tedavi edilmesi osteoporoz gelişimini önlemenin en önemli 

yollarındandır (74). 

     Osteoporoz tedavisinde kalsitonin ve bifosfonatlar kullanılabilir. 

Kalsitonin, osteoklast inhibitörüdür. Kemik ağrısını azaltır, osteoporozu 

azaltır. Ciddi bir yan etkisi yoktur (75). Bifosfonatlar, osteoklastik kemik 

rezorpsiyonunu önlerler. Talasemili hastalarda osteoporoz tedavisi için çok 

önemlidirler. Alendronat, pamidronat, zolendronat talasemi majorlu 

osteoporozu olan hastalarda en etkili ilaçlardır (76). 

     2.5.3.1.7. Adrenal Yetmezlik 

     Talasemi hastalarında klinik adrenal yetmezlik nadirdir. Adrenal 

yetmezliğin hafif semptomları olan kas güçsüzlüğü, artralji, kilo kaybı gibi 

semptomlar talasemide de sık görüldüğü için tanıyı maskeleyebilir (77). 

     Adrenal yetmezlik patogenezinde en önemli faktör adrenal bezlerin demir 

toksisitesi ile etkilenmesidir. BTM bireylerin bazal ACTH seviyeleri, kontrol 

grubuna göre yüksek olarak saptanır (78). 

     Tanıda, ACTH stimulasyon testi veya insulin tolerans testi kullanılır (4). 

     Subklinik adrenal yetmezlik sık görülür. Genellikle tedavi gerektirmez, 

ancak stres durumlarında glukokortikoid tedavisi verilmesi gerelebilir (4,77). 

     2.5.3.2. Enfeksiyöz Komplikasyonlar 

     Enfeksiyon ve komplikasyonları talasemilerde mortalitenin önemli 

nedenlerindendir. Kardiyak mortalitenin sıkı demir şelasyonu ile azaltılması 

sonucu daha da ön plana çıkmıştır (79). 

     Talasemi hastalarında enfeksiyonlar, tedavi ilişkili veya hastalık ilişkili 

nedenlere bağlı oluşabilir. Kan transfüzyonu, demir şelasyonu, splenektomi, 

anemi, inefektif eritropoez, hemoliz enfeksiyonu riskini arttıran nedenlerdendir 

(4). Kan transfüzyonu ile doğrudan bulaşan enfeksiyonlar, transfüzyon ilişkili 

immunomodulasyon ve demir birikimi riskini artırır (80,81). 
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     Talasemi hastalarında diğer kronik transfüzyon yapılan hastalar gibi 

transfüzyon ile en sık görülen enfeksiyonlar HBV, HCV, HIV ve sifilizdir. 

Eritrosit süspansiyonu donörleri HBV, HCV, HIV ve sifiliz açısından rutin 

olarak taranmalıdır (82). Transfüzyon bağımlı tüm talasemi hastaları HBV’ye 

karşı aşılanmalıdır. Hastalarda yıllık olarak HBV, HCV, HIV serolojisine 

bakılmalıdır (83). Verilen eritrosit süspansiyonunda bakteriyel kontaminasyon 

mevcut ise transfüzyon ilişkili bakteriyel enfeksiyon görülebilir. Sepsis kliniği 

ile prezente olur. Genellikle gram negatif mikroorganizmalar sorumludur (84). 

     Demir birikimi sonucu çoğu patojen mikroorganizmalar ile enfeksiyon riski 

artar. Serbest demir, patojen mikroorganizmaların virulansını arttırır. Ayrıca 

lenfosit ve fagosit fonksiyonlarında bozulmaya yol açar (85). Yersinia 

enterocolitica, Listeria ve salmonella türleri serbest demir ile virulansı artan 

mikroorganizmalara örnek olarak gösterilebilir (86).  

     Splenektomi sonrası kapsüllü mikroorganizmalar ile enfeksiyon riski artar. 

Pnömokok, H. İnfluenza tip B ve N. Meningitidis bakterileri ile pnömoni, 

fulminan sepsis, menenjit görülebilir (87). Bu nedenle splenektomi öncesi 

aşılama yapılmalıdır. 

     Demir şelasyonunda kullanılan DFO’nun plasmodium, histoplasma, 

trypanasoma gibi bazı patojenler ile oluşan enfeksiyonlarda klinik faydası 

vardır (88). Ancak Y. Enterocolitica gibi bazı patojenler DFO’yu siderofor 

olarak kullanır ve virulansını arttırır. Bu nedenle ateşli hastalıklarda etken 

mikroorganizma belirlenene kadar demir şelasyonunun durdurulması önerilir 

(4). 

     2.5.3.3. Hepatik Komplikasyonlar 

     Karaciğer, talasemide etkilenen esas organlardandır. Esas hasar demir 

birikimi ile olur (89). Transfüzyon ile bulaşan hepatotrop virüsler (HBV, 

HCV), metabolik sendrom, alkol gibi diğer faktörler hepatik hasarın 

sebeplerindendir (90,91). Bu faktörler nedeniyle gelişebilecek 

komplikasyonlar kronik karaciğer hastalığı, siroz ve hepatosellüler 

karsinomdur (92). 
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     Karaciğerde demir birikimi, karaciğer biyopsisi ve karaciğer MR T2* ile 

belirlenebilir. Karaciğer demir birikimini saptamada ultrasonografi ve 

bilgisayarlı tomografi kullanılmaz (93). Ancak kronik karaciğer hastalığı, 

portal hipertansiyon bulguları ve karaciğerde HCC düşündürecek lezyon takibi 

için ultrasonografi değerlidir.  

     Talasemi hastalarında sıkı demir şelasyonu ve kardiyak hastalığı önlenmesi 

ile karaciğer sirozu ve hepatosellüler karsinom görülme sıklığı artmaktadır 

(94). HBV veya HCV enfeksiyonu olan talasemiler, siroz gelişmiş hastalar, 

karaciğer kuru ağırlığının gramı başına >5-7 mg demir birikimi olan hastalar 

ve serum ferritini >1000 ng/ml olan hastalar HCC için yüksek riskli kabul 

edilirler (95). Bu hastalar HCC’nin erken tespiti için 6 ayda bir karaciğer 

ultrasonografisi ve AFP ile taranmalıdırlar (96). 

     Talasemi hastalarında %4-85 arasında anti HCV antikorları pozitif olarak 

saptanır (97). Talasemi hastalarında hepatik demir birikimi ve HCV için 

verilen antiviral tedavilerin potansiyel yan etkileri nedeniyle kronik HCV 

enfeksiyonu önemli ve endişe vericidir (98).  

     Talasemi hastalarının %0.3-5.7’si HBV enfeksiyonundan etkilenir. HCV 

koenfeksiyonu her zaman akılda tutulmalıdır (97). 

     2.5.3.4. Kardiyak Komplikasyonlar 

     Talasemi ilişkili kardiyak komplikasyonlar, demir birikimi ilişkili ve demir 

birikimi ile ilişkisi olmayan komplikasyonlar olarak 2 grupta incelenebilir (4). 

Demir şelasyonu ile hastaların yaşam süresi ve kalitesinde artış olsa da, demir 

birikimi ilişkili kardiyak toksisite hala talasemi hastalarında önde gelen 

mortalite nedenlerindendir. Genel olarak 3 ve 4. dekatlarda görülür (6). 

     Kardiyak demir birikimi esas olarak KMR T2* ile değerlendirilmektedir. 

Düşük T2* değeri, yüksek demir birikimini gösterir; bu hastalarda miyokard 

disfonksiyonu, aritmi prevelansı artar (99). T2* 10 ms olan hastaların 

%10’unda, 4 ms olan hastaların %70’inde ventriküler disfonksiyon mevcuttur 

(100).      
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     2.5.3.4.1. Patofizyoloji 

     Transferrine bağlı olmayan serbest demir miyosit içine alınır (101). 

Miyositlerin önceden demire maruz kalması demir alımını önemli ölçüde 

arttırmaktadır (102). Bu bulgu klinik olarak hassas bireylerde, çok az bir süre 

demir şelasyonu tedavisine uyumsuzluk olması durumunda da, klinik anlamlı 

kardiyak demir birikimi olabileceği şeklinde yorumlanabilir. İlk dekatta 

anormal kardiyak demir birikimi pek beklenmez, ancak adolesan dönemde 

kardiyak demir birikimi ciddi oranda görülmektedir (100). Bu nedenle ilaç 

uyumunun sorun olabileceği adolesan populasyonda dikkatli olmak 

gerekmektedir. 

     Serbest demir miyosit içine girince ilk olarak ferritin tarafından tamponlanır 

ve zararlı etkilerinden korunulur.  Ancak tamponlama sisteminin kapasitesi 

zamanla tükenir. Hücre içinde artan serbest demir redoks reaksiyonları, gen 

modulasyonu ve iyon kanallarına direk etki ile hücresel hasara yol açar. Serbest 

demir ayrıca mitokondri içine girer ve miyosit enerji üretimini bozar (103,104).  

     Redoks reaksiyonları, serbest radikal oluşumuna ve hücre membranında 

hasarlanmaya yol açar (105). Gen ekspresyonunda değişime bağlı olarak 

fibroblast proliferasyonu görülür, kardiyak fibrozis meydana gelir (103). 

Ferröz demir; miyosit içindeki kalsiyum, sodyum ve potasyum kanallarını 

etkileyerek kardiyak aritmilere yol açabilir (103). 

     2.5.3.4.2. Klinik Bulgular 

     BTM’de demir birikimi ilişkili kardiyomiyopati %11.4-15.1 arasında 

değişmektedir (106). Erken dönemde hastalar asemptomatiktir. İlk olarak 

diyastolik disfonksiyon ile karakterize restriktif kardiyomiyopati, daha sonra 

sistolik disfonksiyon ile karakterize dilate kardiyomiyopati meydana gelir 

(106). Kalp yetmezliği ilişkili dispne, efor dispnesi, periferik ve akciğer ödemi 

görülebilir. Klinik bulgu olarak sol kalp yetmezliği bulguları daha sık görülür, 

ancak asemptomatik talasemi major hastalarında sağ ventrikül 

disfonksiyonunun daha önce ortaya çıktığı gösterilmiştir (107). 

     Aritmiler asemptomatik olabilir; çarpıntı, senkop gibi klinik bulgular ve ani 

kardiyak ölüm görülebilir.  
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     2.5.3.4.3. Kalp Yetmezliği 

      Talasemi hastalarında kalp yetmezliği tanısı için ferritin, ekokardiyografi, 

KMR T2* kullanılabilir (108). Ferritin, kardiyak demir birikimini tam olarak 

öngöremese de >2.500 ng/ml değeri yüksek riske işaret eder. Ferritin değerini 

bir kere ölçme hatalı öngörülere sebep olabilir. Bu yüzden uzun süreli 

ortalamasının takip edilmesi önerilir (108). KMR T2*’da 20 ms eşik değerdir. 

Bu değerdeki bireylerde 1.1 mg/g kuru ağırlığı seviyesinde kardiyak demir 

olduğu kabul edilir. Bu normal bireylerde olan kardiyak demir miktarının 

yaklaşık 2 katıdır (108). T2* <10 ms olması kalp yetmezliği için güçlü bir 

prediktördür. Normal T2* seviyesi de 12 ay boyunca kalp yetmezliği 

dışlanması açısından güçlü bir prediktördür (108). EF takibi, BTM hastalarının 

kardiyak izleminde önemlidir. Ancak kalp yetmezliğini yeterince öngöremez 

(109). BTM hastalarında normal bireylere göre artmış bazal CO mevcuttur. Bu 

durum sistolik fonksiyondaki bazı önemli değişimleri maskeleyebilir. Düşük 

T2* değerlerine ragmen çoğu talasemi hastasında normal EF görülebilir 

(108,109). 

     Miyokardiyal disfonksiyonun tedavisinde anjiotensin converting enzim 

inhibitörleri, beta blokerler, aldosteron reseptör blokerleri kullanılabilir. Bu 

ajanlar kalp yetmezliğinde mortaliteyi azaltır ve asemptomatik sol ventrikül 

disfonksiyonunun kalp yetmezliğine ilerlemesini önlerler (4). Talasemi 

hastaları normal bireylere göre daha düşük kan basıncı değerlerine sahip 

olduğu için tansiyon takibi bu hastalarda önemlidir. Tolere edilebilen 

maksimum doza kadar çıkılmalıdır. 

     Akut dekompanse kalp yetmezliği tablosunda hastalar hospitalize edilir. 

DFO, 50 mg/kg dozunda iv infüzyon şeklinde başlanır. Hasta oral ilaç 

alabilecek duruma gelince DFP, 75 mg/kg/gün 3 dozda alacak şekilde eklenir. 

Talasemi hastaları normal bireylere göre daha düşük kan basıncı değerlerine 

sahip olduğu için diüretik tedavisi dikkatli verilmelidir. Miyokardit, tamponad, 

pulmoner tromboembolizm gibi alternatif tanıları dışlamak için KMR T2* ve 

ekokardiyografi çekilmelidir (4,108). 
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     2.5.3.4.4. Aritmiler ve İleti Anormallikleri 

     Aritmiler kalp yetmezliği hastalarında yaşamı tehdit edici olabilirler. 

BTM’de en sık karşılaşılan aritmi atriyal fibrilasyondur. Bunun neden sol 

atriumda demir infiltrasyonu ve genişlemedir (108). Atriyal, multifokal atriyal 

taşikardilerde görülebilir. İlk olarak hız kırıcı tedavi düşünülür, beta bloker 

ajanlar ilk tercihtir. Ciddi kardiyak demir birikimi olanlarda atrial fibrilasyon 

ortaya çıkarsa demir şelasyon tedavisini yoğunlaştırma düşünülmelidir (108). 

BTM hastalarında görülen aritmiler genellikle agresif demir şelasyon tedavisi 

ile iyileşirler (110). 

     Ventriküler aritmiler, genellikle düşük ejeksiyon fraksiyonlu kalp 

yetmezliği hastalarında görülür. Sustained ventriküler aritmilerde agresif 

şelasyon tedavisi uygulanır. Kardiyak demir birikimi arttıkça (T2* değeri 

düştükçe) ventriküler aritmi riski artar (108). 

     AV tam blok, demir şelasyon tedavisi öncesi BTM hastalarında yaygın 

görülen komplikasyonlardandı. Artık eskiye göre daha nadir görülür (4). İkinci 

derece AV blok ve QT uzaması da bu hastalarda görülebilecek 

patolojilerdendir.  

     2.5.3.4.5. Pulmoner Hipertansiyon 

     Pulmoner hipertansiyon, BTİ’de sık görülmekte; BTM hastalarında ise 

serilere göre değişiklik göstermektedir (4). Pulmoner hipertansiyon 

gelişiminde splenektomi öyküsü, demir birikiminin ciddiyeti, transfüzyon 

sıklığı ve transfüzyon öncesi hemoglobin düzeyi önemlidir (4,111). 

     Pulmoner hipertansiyon taraması için yıllık TTE önerilir. Tanıda triküspit 

regürjitasyon velositesi önemlidir (4). 

     2.5.3.4.6. Kardiyak Komplikasyonların Taranmasında 

Ekokardiyografi 

     BTM hastalarının kardiyak izleminde altın standart inceleme KMR T2* 

‘dır. Hastalara kardiyak değerlendirme için 3-6 ayda bir rutin 2 boyutlu TTE 

işlemi uygulanmaktadır. Ancak 2 boyutlu TTE ile hastalarda kardiyak demir 

birikimini tam anlamıyla öngörmek mümkün olmamaktadır. Son dönemlerde 
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2 boyutlu olarak gerçekleştirilen strain görüntüleme yerini giderek 3 boyutlu 

görüntülemeye bırakmaktadır.  

     3 boyut strain ile geometrik ve uzamsal sorunlar aşılmaya çalışılmıştır. 

Global longitudinal, global circumferential ve global radial strain değerlerine 

zaman parametresinin de eklenmesi ile elde edilen 4 boyutlu strain 

görüntüleme, sol ventrikül sistolik işlevlerini değerlendirmede yeni 

kullanılmaya başlanan, iki ve üç boyutlu görüntüleme yöntemlerindeki 

geometrik ve zamansal sınırlılıklardan uzak duyarlı ve etkili bir görüntüleme 

yöntemi olarak karşımıza çıkmaktadır (8).  

     4 boyutlu strain ekokardiyografi ile hem kardiyovasküler hastalıklarda hem 

de kardiyovasküler tutulum yapabilen sistemik hastalıklarda olası sistolik işlev 

bozuklukları, henüz klinik belirti ve bulgu vermeden çok erken dönemde 

saptanabilmektedir (112,113). 

     Sol ventrikül sistolik fonksiyonu kardiyak morbidite ve mortalitenin en 

önemli belirleyicilerindendir (114). Sol ventrikül ejeksiyon fraksiyonu sol 

ventrikül global fonksiyonunu ölçmek için en sık kullanılan parametredir (8). 

Ancak global sol ventrikül sistolik fonksiyonu kompleks miyokardiyal lif 

kasılması sonucu oluşur. Kasılma esnasında longitudinal kasılma, 

sirkumferansiyel rotasyon, radyal kalınlaşma meydana gelir ve bunlar sol 

ventrikül şekil ve boyut değişikliklerini belirler (8). Sol ventrikül ejeksiyon 

fraksiyonu ventrikül global fonksiyonunu değerlendirme için tek başına 

kullanıldığında, henüz ejeksiyon fraksiyonu etkilenmeden miyokardın farklı 

bölgelerinde meydana gelen etkilenmeler gözden kaçabilir. Strain sol 

ventrikülün bölgesel ve global sistolik fonksiyonunu belirlemek için bu açıdan 

yararlı bir indekstir. Sistol sırasında oluşan miyokardın longitudinal, radyal ve 

sirkumferensiyal hareketleri ayrı biçimde incelenir (9). 

     Çalışmamızda 4 boyutlu ekokardiyografik inceleme ile GLS, GRS, GCS, 

GAS strain ölçümleri yapılacaktır. Bu ölçümlerin referans aralıkları normal 

kişilerde çeşitli çalışmalarda değerlendirilmiştir. GLS %-15.9 ile -22.1 

arasında değişmekte, ortalama %-19.7 olarak belirlenmiştir. GCS %-20.9 ile -

27.8 arasında değişmekte, %-23.3 olarak belirlenmiştir. GRS %35.1 ile 59 
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arasında değişmekte, ortalama %47.3 olarak belirlenmiştir. GLS, en kolay ve 

klinik uygulamada kullanım için en uygun olan parametredir (115).  

    Son yapılan çalışmalarda talasemi hastalarında ekokardiyografik strain 

ölçümlerinin erken kardiyak etkilenmeyi gösterebileceği öne sürülmektedir.  

Örneğin Barbero ve arkadaşlarının yaptığı çalışmada KMR T2* ile >20 ms ve 

<20 ms demir birikimi olan hastalar 2 boyutlu strain ekokardiyografi ile 

karşılaştırılmış. KMR T2* <20 ms olan hastalarda global longutidinal strain 

değeri anlamlı olarak daha düşük bulunmuş (10). Yapılan birçok çalışmada 

miyokardiyal strain değerlerinde anlamlı etkilenme saptanmış, böylece 

kardiyak etkilenmeyi erken dönemlerinde yakalamak için strain 

ekokardiyografik incelemenin de kullanılabileceği vurgulanmıştır.  

     Sol ventrikül SI, EDV, ESV, SV, CO, mass ölçümleri de çalışmamızda 4 

boyutlu TTE ile yapılacaktır.  

     Sferisite indeksi, sol ventrikül kısa aksının uzun aksına oranıdır. Sol 

ventrikül geometrisini değerlendirmek için kullanılır. Sol ventrikül 

disfonksiyonu olan bireylerde fonksiyonel kapasitenin göstergesidir. Yüksek 

değerler daha küresel şekli gösterir ve kötü prognoz ile ilişkilidir. 3 boyutlu 

ekokardiyografik ölçümde normalde 0.35 ± 0.07’dir (116). 

     EDV, cinsiyete göre değişim gösterir. Tüm bireylerde ortalama 106 ± 25 

ml’dir. Erkeklerde 123 ± 25 ml, kadınlarda 93 ± 16 ml’dir (116). Kasılmanın 

hemen öncesinde ventrikülde bulunan kan miktarıdır.  

     ESV, cinsiyete göre değişim gösterir. Tüm bireylerde ortalama 39 ± 11 ml’ 

dir. Erkeklerde 46 ± 10 ml, kadınlarda 33 ± 7 ml’dir (116). Sistol sonunda, 

diastolün hemen öncesinde kalp içinde kalan kan miktarıdır. Afterload ve 

kalbin kasılma 2 temel belirleyicisidir (117). 

     SV, cinsiyete göre değişim gösterir. Tüm bireylerde ortalama 68 ± 15 ml’ 

dir. Erkeklerde 76 ± 16 ml, kadınlarda 60 ± 12 ml’dir  (116). Stroke volumün 

kalp hızı ile çarpımı kardiyak outputu verir. Normali 4-8 l/dk civarındadır. 

Kalp yetmezliği, kardiyomiyopatiler, kapak problemleri ve birçok başka 

etyoloji kardiyak volümleri etkileyebilir. 

     EF, normalde % 64 ± 4 civarındadır (116). 
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    Sol ventrikül mass indeks, cinsiyete göre değişim gösterir. Tüm bireylerde 

ortalama 76 ± 9 g/m²’dir. Erkeklerde 77 ± 10 g/m², kadınlarda 74 ± 8 g/m²’ dir 

(116). Artışı sol ventrikül hipertrofisi anlamına gelir. Hipertansiyon, kapak 

hastalıkları, hipertrofik kardiyomiyopati gibi etyolojilerde görülebilir. 

     Çalışmamızda 4 boyutlu ekokardiyografik incelemelere ek olarak, 2 

boyutlu ekokardiyografik ölçümler ile sistolik ve diyastolik fonksiyonlar 

değerlendirilecektir. Sol ventrikül diyastolik fonksiyonlarını değerlendirmek 

için lateral erken diastolik miyokardiyal velosite (e’), medial e’, ventriküler 

erken dolum velositesi (E), atrial dolum velositesi (A), E/A, ortalama E/e’ 

parametreleri incelendi. Sol ventrikül sistolik fonksiyonlarını değerlendirmek 

için MAPSE (mitral annular plane systolic excursion), lateral sistolik 

miyokardiyal velosite (s’) parametreleri incelendi. Sağ ventrikül sistolik 

fonksiyonlarını değerlendirmek için TAPSE (tricuspit annular plane systolic 

excursion), triküspit s’ parametreleri incelendi.  

     Sol ventrikül diyastolik fonksiyonları incelemesinde, ortalama E/e’ >14 

olması, septal e’ velositenin <7 cm/s, lateral e’ velositenin <10 cm/s olması, 

triküspit regürjitasyon velositesinin >2.8 m/s olması, sol atriyal volüm 

indeksinin >34 ml/m2 olması diyastolik disfonksiyon varlığını gösterir. 

Miyokardiyal etkilenme varlığında veya EF düşüklüğü varlığında E/A, E 

(cm/s) değerleri de kullanılır (118). Silvilairat ve arkadaşları tarafından yapılan 

çalışmada, ferritin >2.500 ng/ml olan ve KMR T2* <20 ms olan hastalarda 

diyastolik disfonksiyon varlığı anlamlı olarak yüksek görülmüş, E/e’ değeri 

anlamlı olarak daha yüksek saptanmış (119). 

     MAPSE, sol ventrikül sistolik fonksiyonunu değerlendirmek amacıyla 

kullanılır. Normalde 12-15 mm arasında değişmektedir. MAPSE <8 mm, 

düşük ejeksiyon fraksiyonu ile ilişkilidir (120). Silvilairat ve arkadaşları 

tarafından yapılan çalışmada lateral s’(cm/s) değeri ile kardiyak etkilenme 

arasında anlamlı ilişki saptanmamıştır.  

     Sağ ventrikül sistolik fonksiyonları için TAPSE ve triküspit s’ parametreleri 

incelendi.  TAPSE <17 mm, triküspit s’ velositenin <9.5 cm/sn olması sağ 

ventriküler sistolik disfonksiyonu gösterir (121). 
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     Bu çalışmada talasemi major hastalarına rutin kontrollerinde yapılan 2 

boyutlu ve 4 boyutlu transtorasik ekokardiyografi ölçümleri ile kardiyak demir 

birikiminin atriyal ve ventriküler fonksiyon ve geometrisine etkisinin 

değerlendirilmesi planlanmıştır. Yapılan 4 boyutlu strain analizleri ile takipte 

kullanılabilecek ek parametreler saptanmaya çalışılacaktır.  
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3. GEREÇ VE YÖNTEM 

3.1. Araştırmanın Tipi 

     Araştırmanın talasemi majör hastalarının demografik özelliklerini içeren kısmı 

retrospektif, ekokardiyografik değerlendirmelerini içeren kısmı ise kesitsel bir kohort 

çalışmasıdır. 

3.2. Araştırmanın Yeri, Evreni, Tarihi 

     Araştırma Hacettepe  Üniversitesi Hastanesi Hematoloji Bilim Dalı ve Kardiyoloji 

Anabilim Dalı’nda yürütülecektir. Çalışmaya 01.01.2000 ile 01.04.2021 arasında 

Hacettepe Üniversitesi Hematoloji Bilim Dalı’nda takip ve tedavisi yapılan Talasemi 

Major hastaları alınacaktır. Toplamda 54 hasta mevcuttur. Hastaların 44’üne 

ekokardiyografi çekilebilmiş ve çalışmaya dahil edilmiştir.  

3.3. Araştırmaya Dahil Edilme ve Dışlanma Kriterleri 

     Çalışmaya 18 yaş ve üzeri, 01.01.2000 ile 01.04.2021 arasında Hacettepe 

Üniversitesi Hematoloji Bilim Dalı’nda takip ve tedavisi yapılan Talasemi Major 

hastaları dahil edilmiştir. Ekokardiyografi çekilemeyen ve ekokardiyografi çekimi ile 

arasında 1 yıldan fazla süre olan toplamda 10 hasta çalışmadan çıkarılmıştır.  

3.4. Araştırmanın Etik Kurul Onayı 

     Çalışma için Hacettepe Üniversitesi Klinik Araştırmalar Etik Kurulu’ndan onay 

alınmıştır (EK-1) (Onay Tarihi: 19.10.2021, Karar No: 2021/26-10, Kayıt Numarası: 

KA-21104). Sonrasında Türkiye Tıbbi Cihaz ve İlaç Kurumuna başvurulmuş ve 

kapsam dışı olarak değerlendirilmiştir (EK-2) (Tarih: 24.11.2021, Sayı: E-68869993-

511.06-602674, Konu: 2021-167). 

3.5. Araştırmanın Yöntemi ve Veri Toplama Araçları 

      Çalışma verileri, Talasemi Major hasta listesi üzerinden veri toplama formu ile 

retrospektif olarak hastane otomasyon sistemi üzerinden taranmıştır. Hastalar etik kurul 

onamı alındıktan sonraki ilk başvurularında ekokardiyografik ölçümleri için 

kardiyoloji birimine yönlendirilmişlerdir. 
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     Talasemi major hastalarına Kardiyoloji Anabilim Dalı’nda General Electric E9 

Cardiac Ultrasound Ekokardiyografi cihazı ile hem 2 boyutlu standart hem de 4 boyutlu 

strain görüntüleme tetkiki yapılmıştır. 2 boyutlu standart transtorasik 

ekokardiyografide sol ve sağ ventriküler sistolik ve diyastolik çap ve işlevler, sol ve 

sağ atriyal ölçümler, doku doppler ile LV diyastolik işlevleri ve olası kapak hastalıkları 

değerlendirilmiştir. Aynı cihaz ancak farklı probe ile EKG-gated 4 boyutlu 

ekokardiyografik görüntüler kaydedilmiştir. Kaydedilen görüntüler üzerinden Echopac 

Software üzerinden “post-processing” işlemi ile LV global longitudinal, 

circumferencial ve radial strain değerleri, sferisite indeksi, areal strain ve sol ventrikül 

volüm ölçümleri hesaplanmıştır.  

     Retrospektif olarak hastaların demografik özellikleri, son 1 yıl içindeki ferritin 

ortalaması, hemoglobin değeri, kullandığı şelatörler, ek komorbiditeleri ve splenektomi 

öyküsü değerlendirilmiştir. Ayrıca tüm hastaların ekokardiyografi işlemi çekildikten 1 

yıl içinde çekilmiş olan KMR T2* değerleri kullanılarak kardiyak etkilenme varlığı 

değerlendirilmiştir. Kardiyak etkilenme olan ve olmayan hastaların ekokardiyografik 

değerleri karşılaştırılmıştır. 

     Hastaların diyastolik disfonksiyon varlığı belirlenmesinde ‘Recommendations for 

the Evaluation of Left Ventricular Diastolic Function by Echocardiography’ isimli 

ASE/EACVI kılavuzu kullanılmıştır. Düşük EF’li ve KMR T2* <20 ms olan bireylerde 

algoritma B, diğer bireylerde algoritma A kullanılmıştır (118). 

3.6. Verilerin Toplanması 

     Veriler hastane otomasyon sisteminden D56 tanı alt kodları kullanılarak Talasemi 

Major tanılı hastalar saptanmıştır. Hastane otomasyon sistemi üzerinden hastaların tanı 

yaşı, aylık kan transfüzyon ihtiyaçları, ferritin düzeyleri, bazal ekokardiyografik 

değerlendirmeleri, bazal kardiyak MR’ları gibi ayrıntılı olarak veri toplama formunda 

bulunan bilgiler retrospektif olarak taranmıştır. Ayrıca 4 boyutlu ekokardiyografi ile 

veri toplama formunda belirtilen ölçümler yapılmıştır.  

3.7. Verilerin Analizi 

    Verilerin analizi IBM SPSS 25.0 paket programıyla yapıldı. Verilerin 

tanımlanmasında sayı, yüzde, ortalama ± standart sapma, ortanca, minumum ve 
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maksimum değerler kullanıldı. Sürekli değişkenlerin normal dağılıma uygunluğu 

Shapiro Wilk testi ile değerlendirildi. Kategorik değişkenlerin gruplar arası 

karşılaştırılmasında Ki-Kare testi kullanıldı. Gruplar arası karşılaştırmalarda, normal 

dağılıma uyan sürekli değişkenler için Student T testi, normal dağılıma uymayan 

sürekli değişkenler için Mann Whitney U testi kullanıldı. Kardiyak T2* MR’da 

saptanan etkilenmenin GLS değerleri ile tahmin edilmesinde (kestirilmesinde) ROC 

analizi kullanıldı. ROC analizinden elde edilen değerler, AUC (Area under the 

curve=Eğri altında kalan), sensitivite, spesifite, pozitif prediktif değer ve negatif 

prediktif değer olarak sunuldu. GLS kesim değerleri, ROC analizinden elde edilen 

sensitivite ve spesifite değerleri dikkate alınarak belirlenmiştir. P <0.05 düzeyi 

istatistiksel olarak anlamlı kabul edilmiştir. 

3.8. Araştırmanın Bütçesi 

     Araştırma bütçesi için herhangi bir kişi veya kurumdan ek destek alınmamıştır. 

Çalışma için gereken teknik olanaklar bizzat araştırmacılarca karşılanmıştır. 
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4. BULGULAR 

     Çalışmamıza Hacettepe Üniversitesi Hematoloji Bilim Dalı’nda takipli 44 beta 

talasemi hastası dahil edildi. Tablo-4.1. ’de hastaların bazal demografik özellikleri yer 

almaktadır.  

     Hastaların yaş ortalaması 35.6 (±5.88) olarak saptandı (minumum 25, maksimum 

49). Hasta grubunun %45.5‘i kadın idi. 41 hasta BTM, 3 hasta BTİ idi. 1 hasta hariç 

hepsi transfüzyon bağımlı talasemi (TDT) idi. Hasta grubunda anne baba akrabalık 

öyküsü %31.8 olarak bulundu. 

     Hastaların boy ortalaması 162.9 (±8.24) cm olarak bulundu (minimum 145 cm, 

maksimum 178 cm). BMI ortalaması 22.9 (±3.17) kg/m² olarak saptandı. 7 hastanın 

BMI >25 kg/m², 2 hastanın BMI <18 kg/m² olarak görüldü. BSA ortalaması 1.65 

(±0.15) m² olarak görüldü (minimum 1.27m², maksimum 2 m²). 

     Hastaların tanı yaşı 3 ile 84 ay arasında bulunmuştur. BTİ olan 3 hastanın sırasıyla 

72, 74, 84. aylarda tanı aldığı görüldü. Hastaların % 77.3’üne splenektomi yapıldığı 

saptandı, ortalama splenektomi yaşı 12.5 olarak bulundu. Hastalara yılda ortalama 

25.2 (±5.39) ünite eritrosit süspansiyonu transfüzyonu yapıldığı saptandı. Transfüzyon 

öncesi hemoglobin değeri ortalama 8.6 (±0.68) mg/dl (minimum 7.2 g/dl, maksimum 

10.1 g/dl) olarak saptandı. Yıllık ferritin ortalaması 1566.8 (±2234.4) ng/ml olarak 

saptandı (ortanca 838.82 ng/ml, minimum 170 ng/ml, maksimum 12.500 ng/ml). 18 

hastanın ferritin >1.000 ng/ml olarak saptandı. 12 hastanın KMR T2* <20 ms olarak 

saptandı. 

     Hastaların eşlik eden komorbiditelerine incelendiğinde, 1 hastada aritmi, 1 hastada 

kardiyomiyopati saptandı. Koroner arter hastalığı ve hiperlipidemi öyküsü olan hasta 

tespit edilemedi. Talasemi endokrin komplikasyonları incelendiğinde, hipogonadizm 

%54.5 oranında en sık görülen endokrin patoloji olarak saptandı. Osteoporoz % 38.6 

olarak 2. sıklıkta görüldü. 

     Hastaların %54.5’inin demir şelatörü olarak DFX kullandığı saptandı. %36.3’ünün 

ikili demir şelatörü kullandığı saptandı. 

     Hastaların 2 boyutlu ekokardiyografik ölçümleri tablo-4.2.’de yer almaktadır. 

Hastaların EF’ u ortalama % 62.2 (±4.03) olarak saptandı (minimum %54, maksimum 

%69). 1 hastada 1. derece AY saptandı. 4 hastada birinci derece PY saptandı. 19 

hastada eser TY, 18 hastada birinci derece TY, 7 hastada ikinci derece TY saptandı. 
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44 hastanın hepsinde TY saptandı.  25 hastada eser MY, 15 hastada birinci derece MY, 

3 hastada ikinci derece MY saptandı. Toplamda 43 hastada MY saptandı. 

 

Tablo- 4.1. Bazal Karakteristik Özellikler  
  
Yaş (yıl) 35.66 (±5.88) 

Cinsiyet (n,%)  
     Erkek 20 (% 45.5) 

     Kadın 24 (% 54.5) 

Talasemi Alt Grubu (n,%)  
     BTM 41 (%93.2) 

     BTİ 3 (%6.8) 

Ağırlık (kg) 60.59 (±9.21) 

Boy (m) 162.98 (±8.24) 

BMI (kg/m²) 22.9 (±3.17) 

BSA (m²) 1.65 (±0.15) 

Anne-Baba Akrabalık Öyküsü (n,%) 14 (%31.8) 

Tanı Yaşı (Ay) 17.4 (±21.5) 

Transfüzyon Miktarı (Ünite/Yıl) 25.2 (±5.39) 

Pre-Transfüzyon Hemoglobin (g/dl)* 8.6 (±0.68) 

Ferritin (ng/ml)* 1566.82 (±2234.4) 

Splenektomi (n,%) 34 (%77.3) 

Splenektomi Yaşı (yıl) 12.5 (±6.7) 

Sigara (%) 12 (27.3) 

Komorbidite (n,%)  
     KAH 0 

     Aritmi 1 (%2.3) 

     Kardiyomiyopati 1 (%2.3) 

     Kalp Yetmezliği 0 

     Diabetes Mellitus 7 (%15.9) 

     Osteoporoz 17 (%38.6) 

     Osteopeni 10 (%22.7) 

     Hipogonadizm 24 (%54.5) 

     Hipotiroidizm 9 (%20.5) 

     Hipoparatiroidizm 7 (%15.9) 

     Hipokortizolizm 3 (%6.8) 

     HT 1 (%2.3) 

     KBH 1 (%2.3) 

Şelatör Kullanımı (n,%)  
     DFO 0 

     DFX 24 (%54.5) 

     DFP 4 (%9.1) 

     DFX+DFP 13 (%29.5) 

     DFX+DFO 2 (%4.5) 

     DFO+DFP 1 %2.3) 

KMR T2* (n,%)  
     <20 ms 12 (%27.2) 

     >20 ms 32 (%72.8) 
*Son 1 yılın ortalaması, BTM: Beta Talasemi Major, BTİ: Beta talasemi İntermedia, BMI: Vücut kitle indeksi, BSA: Vücut Yüzey 

Alanı, KAH: Koroner Arter Hastalığı, KBH: Kronik Böbrek Hastalığı, HT: Hipertansiyon, DFO: Deferoksamin, DFX: Deferasiroks, 
DFP: Deferipron 
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     Hastaların sol ve sağ ventrikül sistolik ve diyastolik boyut ölçümleri 2 boyutlu 

ekokardiyografide değerlendirildi. Sol ventrikül ölçüm ortalamaları; diyastol çapı 4.68 

(±0.35) cm, sistol çapı 3.1 (±0.32) cm,  diyastolik arka duvar kalınlığı 0.9 (±0.12) cm, 

diastolik septum kalınlığı 0.9 (±0.13) cm olarak saptandı. Sağ ventrikül ölçüm 

ortalamaları; bazal diyastol çapı 3.4 (±0.44) cm, diyastol sonu alan 20.2 (±4.3) cm², 

sistol sonu alan 11.8 (±2.8) cm², RVOT distal 31.5 (±5.0) mm (minimum 15, 

maksimum 40 mm), RVOT proksimal 21.3 (±4.3) mm olarak saptandı.  

     Sol ventrikül sistolik fonksiyonunu değerlendirmek için MAPSE ve lateral s’ 

parametreleri ölçüldü. MAPSE ortalama 16.5 (±2.3) mm (minimum 12 mm, 

maksimum 24 mm) olarak saptandı, lateral s’ ortalama 11.07 (±3.09) cm/sn (minimum 

6 cm/sn, maksimum 23 cm/sn) olarak saptandı.  

     Sol ventrikül diyastolik fonksiyonunu değerlendirmek için lateral e’, medial e’, 

E/A, ortalama E/e’, triküspit regürjitasyon velositesi (TRV), sol atriyal volüm indeksi 

(LAVİ) ölçümleri yapıldı. Lateral e’ ortalama 14.9 (±3.4) cm/sn (minimum 9 cm/sn, 

maksimum 23 cm/sn) olarak saptandı. Medial e’ 10.5 (±2.5) cm/sn (minimum 6 cm/sn, 

maksimum 17 cm/sn) olarak saptandı. Ortalama E/e’ 8.16 (±2.04) (minimum 4.8, 

maksimum 14) olarak saptandı. TRV ortalama 2.70 (±0.34) m/sn (minimum 2.23 m/sn, 

maksimum 3.53 m/sn) olarak saptandı. LAVİ ortalama 34.4 (±8.5) ml/m² (minimum 

18.4, maksimum 51.1 ml/m²) olarak saptandı. Hastaların diyastolik disfonksiyon 

varlığı, ferritin ve KMR T2*’a göre diğer tablolarda değerlendirildi. KMR T2*’ı <20 

ms olan hastaların diyastolik disfonksiyon değerlendirilmesi için E, E/A ölçümleri de 

kullanıldı. E/A ortalama 1.7 (±0.57) (minimum 0.79, maksimum 3.16), E ortalama 

100.5 (±16.6) cm/sn (minimum 53 cm/sn, maksimum 129 cm/sn) olarak saptandı. 

     Sağ ventrikül sistolik fonksiyonunu değerlendirmek için TAPSE, triküspit s’ 

parametreleri kullanıldı. TAPSE ortalama 25 (±3.4) mm (minimum 16 mm, 

maksimum 23 mm), triküspit s’ ortalama 0.14 (±0.02) m/sn (minimum 0.10 m/sn, 

maksimum 0.19 m/sn) olarak ölçüldü.  

     Hastaların 4 boyutlu ekokardiyografik ölçümleri tablo-4.3’de yer almaktadır.  EF 

ortalama % 62.2 (±4.7) olarak saptandı (minimum % 51, maksimum %73). Ölçüm 

sonucu 2 boyutlu EF ile benzer olarak görüldü. ESV ortalama 42.3 (±13.3) ml, EDV 

ortalama 111.93 (±25.3) ml, SV ortalama 69.2 (±14.11) ml, CO ortalama 5.23 (±1.11) 

l/dk, mass indeks ortalama 78.4 (±7.6) g/m² olarak saptandı.  
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Tablo-4.2. Bazal 2D Ekokardiyografik Özellikler 

  

EF (%) 62.02 (±4.03) 

AY (n,%) 1 (%2.3) 

PY (n,%) 4 (%9.1) 

MY (n,%) 43 (%97.7) 

TY (n,%) 44 (%100) 

LVEDD (cm) 4.68 (±0.35) 

LVESD (cm) 3.1 (±0.32) 

LVDADK (cm) 0.9 (±0.12) 

LVDSK (cm) 0.9 (±0.13) 

LA (cm) 3.4 (±0.42) 

RVEDD (cm) 3.4 (±0.44) 

RVEDA (cm²) 20.2 (±4.3) 

RVESA (cm²) 11.8 (±2.8) 

RVOT Distal (mm) 31.5 (±5.0) 

RVOT Proksimal (mm) 21.3 (±4.3) 

RA Alanı (cm²) 15 (±3.4) 

Pulmoner Arter Çapı (cm) 1.9 (±0.2) 

Asendan Aorta Çapı (cm) 3.0 (±0.2) 

LV Sistolik Parametreleri  

     MAPSE (mm) 16.5 (±2.3) 

     Lateral s' (cm/sn) 11.07 (±3.09) 

LV Diastolik Parametreleri  

     Lateral e' (cm/sn) 14.9 (±3.4) 

     Medial e' (cm/sn) 10.5 (±2.5) 

     E (cm/sn) 100.5 (±16.6) 

     A (cm/sn) 61.5 (±16.4) 

     E/A 1.7 (±0.57) 

     DT(ms) 163.5 (±40.6) 

     Ortalama E/e' 8.16 (±2.04) 

     TRV (m/sn) 2.70 (±0.34) 

     LAVİ (ml/m²) 34.4 (±8.5) 

RV Sistolik Parametreleri  

     TAPSE (mm) 25 (±3.4) 

     Triküspit s' (cm/sn) 0.14 (±0.02) 
A: Atriyal Dolum Velositesi, AY: Aort Yetmezliği, DT: Deselerasyon Zamanı, E: Ventriküler Erken Dolum Velositesi, e': Erken Diastolik 

Miyokardiyal Velosite, EF: Ejeksiyon Fraksiyonu, LA: Sol Atrium, LAVİ: Sol Atriyal Volüm İndeksi, LVDSK: Sol Ventrikül Diastol Sonu 

Septum Kalınlığı, LVEDD: Sol Ventrikül Diastol Sonu Çapı, LVESD: Sol Ventrikül Sistol Sonu Çapı, MAPSE: Mitral Annular Plane Systolic 

Excursion, MY: Mitral Yetmezlik, PY: Pulmoner Yetmezlik, RA: Sağ Atrium, RVEDA: Sağ Ventrikül Diastol Sonu Alanı, RVEDD: Sağ 

Ventrikül Diastol Sonu Çapı, RVESA: Sağ Ventrikül Sistol Sonu Alanı, RVOT: Sağ Ventrikül Çıkış Yolu, S': Sistolik Miyokardiyal Velosite, 

TAPSE: Tricuspit Annular Plane Systolic Excursion, TRV: Triküspit Regürjitasyon Velositesi, TY: Triküspit Yetmezlik 

 

          SI ortalama 0.44 (±0.09) olarak ölçüldü (minimum 0.24, maksimum 0.73). 
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     Strain ölçümleri ile sistolik fonksiyonlar 4 boyutlu olarak değerlendirildi. GLS 

ortalama %-19.07 (±2.41) olarak saptandı (maksimum -24 , minimum -15). GCS 

ortalama %-16.57 (±3.14) olarak saptandı (maksimum -23, minimum -11). GAS 

ortalama %-29.11 (±4.08) olarak saptandı (maksimum -39, minimum -21). GRS 

ortalama 39.91 (±7.11) olarak saptandı (maksimum 28, minimum 58). 

 

Tablo-4.3. Bazal 4D Ekokardiyografik Özellikler 

  

EF (%) 62.2 (±4.7) 

ESV (ml) 42.3 (±13.3) 

EDV (ml) 111.93 (±25.3) 

SV (ml) 69.2 (±14.11) 

CO (l/dk) 5.23 (±1.11) 

SI 0.44 (±0.09) 

Mass indeks (g/m²) 78.4 (±7.6) 

GLS (%) -19.07 (±2.41) 

GCS (%) -16.57 (±3.14) 

GAS (%) -29.11 (±4.08) 

GRS (%)  39.91 (±7.11) 
CO: Kardiyak Output, EF: Ejeksiyon Fraksiyonu, EDV: Diastol Sonu Volüm, ESV: Sistol Sonu Volüm, GAS: Global Area 

Strain, GCS: Global Circumferential Strain, GLS: Global Longitudinal Strain, GRS: Global Radial Strain, SI: Sferisiti 
İndeksi, SV: Stroke Volüm 

 

     Tablo-4.4.’de 2 boyutlu ekokardiyografik parametreler son 1 yıllık ferritin 

ortalamasına göre incelendi. Ferritin 1.000 ng/ml cut off olarak alındı.  Ferritin <1.000 

ng/ml olanlarda sol ventrikül diyastolik septum kalınlığı 0.85 (±0.10) cm (minimum 

0.7 cm, maksimum 1.0 cm), ferritin >1.000 ng/ml olanlarda 0.97 (±0.13) cm 

(minimum 0.7 cm, maksimum 1.2 cm) saptandı (p=0.003). Sol ventrikül diyastolünü 

gösteren parametrelerden lateral e’, ferritin <1.000 ng/ml olanlarda 16.0 (±3.6) cm/sn 

(minimum 9 cm/sn, maksimum 23 cm/sn); ferritin >1.000 ng/ml olanlarda 13.4 (±2.7) 

cm/sn (minimum 9 cm/sn, maksimum 19 cm/sn) olarak saptandı (p=0.015). Ancak 

diyastolik disfonksiyon görülme sıklığında ferritin düzeyine göre anlamlı farklılık 

saptanmadı (p=0.07). Ventrikül sistol ve diyastolünü gösteren diğer parametrelerde 

ferritin düzeyine göre herhangi bir farklılık saptanmadı. 

     Tablo-4.5.’de 4 boyutlu ekokardiyografik parametreler son 1 yıllık ferritin 

ortalamasına göre incelendi. Ferritin 1.000 ng/ml cut off olarak alındı. SV ferritin 

>1.000 ng/ml olanlarda (minimum 42 ml, maksimum 96 ml), <1.000 ng/ml olanlara 

göre anlamlı olarak düşük saptandı (minimum 56 ml, maksimum 98 ml) (p=0.037). 
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Ancak ESV, EDV, CO’da anlamlı fark izlenmedi. SI ve mass indeksinde anlamlı 

farklılık saptanmadı.  Subklinik sistolik disfonksiyon değerlendirilmesi açısından 

incelenen strain analizlerinden sadece GLS’de istatistiksel olarak anlamlı farklılık 

saptandı. Ferritin >1.000 ng/ml olanlarda GLS -18.17 (±2.5) (maksimum %-23, 

minimum %-15), ferritin <1.000 ng/ml olanlarda GLS -19.6 (±2.1) (maksimum %-24, 

mininum %-16) olarak saptandı (p=0.032).                                                                

Tablo-4.4. Son 1 Yıllık Ferritin Ortalamasına Göre 2D 

Ekokardiyografik Parametreler      

 

Ferritin <1000 ng/ml 

(n=26) 

Ferritin >1000 ng/ml 

(n=18) p-değeri 

EF (%) 61.9 (±3.78) 62.1 (±4.4) 0.84α 

LVEDD (cm) 4.6 (±0.33) 4.7 (±0.40) 0.81α 

LVESD (cm) 3.1 (±0.32) 3.1 (±0.33) 0.84α 

LVDADK (cm) 0.87 (±0.11) 0.87 (±0.14) 0.09β 

LVDSK (cm) 0.85 (±0.10) 0.97 (±0.13) 0.003β 

RVEDD (cm) 3.5 (±0.48) 3.3 (±0.33) 0.11α 

RVEDA (cm²) 21.1 (±4.4) 19.05 (±4.01) 0.11α 

RVESA (cm²) 12.3 (±2.6) 11.1 (±3.1) 0.18α 

RVOT Distal (mm) 32.5 (±3.5) 30.1 (±6.4) 0.12β 

RVOT Proksimal (mm) 21.5 (±4.2) 21.0 (±4.6) 0.41β 

LV Sistolik Parametreleri    
     MAPSE (mm) 16.8 (±2.3) 15.9 (±2.2) 0.26β 

     Lateral s' (cm/sn) 11.2 (±2.3) 10.8 (±4.0) 0.29β 

LV Diastolik 

Parametreleri    
     Lateral e' (cm/sn) 16.0 (±3.6) 13.4 (±2.7) 0.015α 

     Medial e' (cm/sn) 11.1 (±2.4) 9.7 (±2.5) 0.067α 

     E (cm/sn) 101.4 (±16.8) 99.1 (±16.8) 0.66α 

     A (cm/sn) 60.3 (±15.2) 63.3 (±18.3) 0.55α 

     E/A 1.8 (±0.6) 1.69 (±0.51) 0.74β 

     DT(ms) 164.0 (±45.7) 162.6 (±33.1) 0.91α 

     Ortalama E/e' 7.7 (±1.8) 8.8 (±2.2) 0.32β 

     TRV (m/sn) 2.73 (±0.3) 2.65 (±0.4) 0.34β 

     LAVİ (ml/m²) 32.6 (±8.1) 36.9 (±8.6) 0.10α 

RV Sistolik Parametreleri    
     TAPSE (mm) 25.6 (±3.3) 24.0 (±3.5) 0.13β 

     Triküspit s' (cm/sn) 0.14 (±0.02) 0.13 (±0.01) 0.11β 

Diastolik Disfonksiyon   0.07µ 

     Var (n,%) 1 (%16.7) 5 (%83.3)  
     Yok (n,%) 18 (%64.3) 10 (%35.7)  
     İndeterminate (n,%) 7 (%70) 3 (%30)   
A: Atriyal Dolum Velositesi, DT: Deselerasyon Zamanı, E: Ventriküler Erken Dolum Velositesi, e': Erken 

Diastolik Miyokardiyal Velosite, EF: Ejeksiyon Fraksiyonu, LAVİ: Sol Atriyal Volüm İndeksi, LVDSK: 

Sol Ventrikül Diastol Sonu Septum Kalınlığı, LVEDD: Sol Ventrikül Diastol Sonu Çapı, LVESD: Sol 

Ventrikül Sistol Sonu Çapı, MAPSE: Mitral Annular Plane Systolic Excursion, RVEDA: Sağ Ventrikül 

Diastol Sonu Alanı, RVEDD: Sağ Ventrikül Diastol Sonu Çapı, RVESA: Sağ Ventrikül Sistol Sonu Alanı, 

RVOT: Sağ Ventrikül Çıkış Yolu, S': Sistolik Miyokardiyal Velosite, TAPSE: Tricuspit Annular Plane 

Systolic Excursion, TRV: Triküspit Regürjitasyon Velositesi, α: T-test, β: Mann-Whitney U, µ: Chi-Square 

Test 
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Tablo-4.5. Son 1 Yıllık Ferritin Ortalamasına Göre 4D Ekokardiyografik Parametreler 
    

 

Ferritin <1000 ng/ml 

(n=26) 

Ferritin >1000 ng/ml 

(n=18) 

p-

değeri 

EF (%) 62.6 (±5.09) 61.6 (±4.3) 0.50 α 

ESV (ml) 42.6 (±11.0) 42.2 (±16.5) 0.51 β 

EDV (ml) 115.8 (±21.4) 106.2 (±29.9) 0.21 α 

SV (ml) 72.9 (±12.8) 64.0 (±14.5) 0.037 β  

CO (l/dk) 5.3 (±1.08) 5.13 (±1.19) 0.65 β 

SI 0.43 (±0.09) 0.44 (±0.10) 0.72 β 

Mass indeks 

(g/m²) 77.5 (±7.7) 79,7 (±7,3) 0.35 α 

GLS (%) -19.6 (±2.1) -18.17 (±2.5) 0.032 β 

GCS (%) -16.3 (±3.1) 16.9 (±3.2) 0.51 α 

GAS (%) -29.4 (±3.8) -28.6 (±4.4) 0.50 α 

GRS (%)  40.7 (±7.6) 38.6 (±6.3) 0.34 α 
CO: Kardiyak Output, EF: Ejeksiyon Fraksiyonu, EDV: Diastol Sonu Volüm, ESV: Sistol Sonu Volüm, GAS: Global 

Area Strain, GCS: Global Circumferential Strain, GLS: Global Longitudinal Strain, GRS: Global Radial Strain, SI: 

Sferisiti İndeksi, SV: Stroke Volüm, α: T-test, β: Mann-Whitney U 

 

  Tablo-4.6.’da ferritin düzeyi ile KMR T2* etkilenimi gösterilmiştir.  KMR ile 

kardiyak demir birikimi gösterilen hastaların %83.3’ünde ferritin düzeyi >1.000 

ng/ml’dir. 

Tablo – 4.6. Ferritin, KMR T2* İlişikisi   
    

 Ferritin <1000 ng/ml (n=26) 

Ferritin >1000 ng/ml 

(n=18) 

Total 

(n,%) 

KMR T2* <20 ms (n=12) 2 (%16.7) 10 (%83.3) 12 (%100) 

KMR T2* >20 ms (n=32) 24 (%75) 8 (%25) 32 (%100) 

Total (n,%) 26 (%59.1) 18 (%40.9) 44 (%100) 

      

     Tablo-4.7.’de KMR T2*’da kardiyak demir birikimi varlığına göre 2 boyutlu 

ekokardiyografik parametreler karşılaştırılmıştır. Hastaların sol, sağ ventrikül 

geometrisinde, sol ventrikül ve sağ ventrikül sistolik fonksiyonlarında anlamlı fark 

saptanmamıştır. Sol ventrikül diyastolik disfonksiyonunu gösteren lateral e’, KMR 

T2* <20 ms olanlarda 12.3 (±4.3) cm/sn (minimum 9 cm/sn, maksimum 17 cm/sn), 

KMR T2* >20 ms olanlarda 15.6 (±3.6) cm/sn (minimum 9 cm/sn, maksimum 23 

cm/sn) olarak saptanmıştır (p=0.027). Ayrıca diyastolik disfonksiyonu olan 6 hastanın 

hepsinde KMR T2* <20 ms olarak saptanmıştır (p<0.001). 

     Tablo-4.8.’de KMR T2*’da kardiyak demir birikimi varlığına göre 4 boyutlu 

ekokardiyografik parametreler karşılaştırılmıştır. EF, volümler, CO, mass indeksi, SI 

arasında anlamlı farklılık saptanmamıştır. KMR T2* <20 ms olan hastalarda GLS   % 



35 

 

 

-17.08 (±2.06) (maksimum % -23, minimum % -15), KMR T2* >20 ms olan hastalarda 

GLS %-19.8 (±2.11) (maksimum % -24, minimum % -16) olarak saptanmıştır 

(p<0.001) (Şekil-4.1.1.). Sol ventrikül sistolik fonksiyonunu değerlendirmek için 

bakılan diğer strain değerlerinde KMR T2*’da kardiyak demir birikimine göre anlamlı 

bir farklılık saptanmamıştır.  

Tablo-4.7. KMR T2*'a Göre 2D Ekokardiyografik Parametreler  
    

 KMR <20 ms (n=12) KMR >20 ms (n=32)  

p-

değeri 

EF (%) 61.5 (±3.7) 62.2 (±4.1) 0.60 α 

LVEDD (cm) 4.6 (±0.35) 4.6 (±0.36) 0.99 α 

LVESD (cm) 3.1 (±0.31) 3.1 (±0.33) 0.72 α 

LVDADK (cm) 0.9 (±0.1) 0.9 (±0.13) 0.75 β 

LVDSK (cm) 0.91 (±0.11) 0.89 (±0.13) 0.50 β 

RVEDD (cm) 3.3 (±0.34) 3.4 (±0.47) 0.30 α 

RVEDA (cm²) 18.9 (±3.7) 20.8 (±4.5) 0.20 α 

RVESA (cm²) 11.0 (±2.9) 12.1 (±2.8) 0.24 α 

RVOT Distal (mm) 29.3 (±5.8) 32.3 (±4.4) 0.14 β 

RVOT Proksimal (mm) 20.5 (±5.3) 21.6 (±3.9) 0.11 β 

LV Sistolik Parametreleri    

     MAPSE (mm) 16.1 (±1.9) 16.6 (±2.4) 0.77 β 

     Lateral s' (cm/sn) 12.3 (±4.3) 10.5 (±2.3) 0.34 β 

LV Diastolik Parametreleri    

     Lateral e' (cm/sn) 12.3 (±4.3) 15.6 (±3.6) 0.027 α 

     Medial e' (cm/sn) 10.8 (±2.5) 10.4 (±2.5) 0.67 α 

     E (cm/sn) 102.6 (±16.2) 99.6 (±17.0) 0.60 α 

     A (cm/sn) 56.3 (±16.1) 63.5 (±16.4) 0.19 α 

     E/A 1.9 (±0.4) 1.6 (±0.6) 0.058 β 

     DT(ms) 158.8 (±38.5) 165.2 (±41.8) 0.64 α 

     Ortalama E/e' 8.7 (±1.9) 7.9 (±2.0) 0.28 β 

     TRV (m/sn) 2.7 (±0.42) 2.7 (±0.31) 0.85 β 

     LAVİ (ml/m²) 36.8 (±7.7) 33.5 (±8.7) 0.25 α 

RV Sistolik Parametreleri    

     TAPSE (mm) 25.4 (±2.4) 24.8 (±3.8) 0.63 α 

     Triküspit s' (cm/sn) 0.13 (±0.01) 0.14 (±0.02) 0.08 β 

Diastolik Disfonksiyon   <0.01 µ 

     Var (n,%) 6 (%100) 0 (%0)  
     Yok (n,%) 4 (%14.3) 24 (%85.7)  
     İndeterminate (n,%) 2 (%20) 8 (%80)   
A: Atriyal Dolum Velositesi, DT: Deselerasyon Zamanı, E: Ventriküler Erken Dolum Velositesi, e': Erken Diastolik 

Miyokardiyal Velosite, EF: Ejeksiyon Fraksiyonu, LAVİ: Sol Atriyal Volüm İndeksi, LVDSK: Sol Ventrikül Diastol Sonu 
Septum Kalınlığı, LVEDD: Sol Ventrikül Diastol Sonu Çapı, LVESD: Sol Ventrikül Sistol Sonu Çapı, MAPSE: Mitral 

Annular Plane Systolic Excursion, RVEDA: Sağ Ventrikül Diastol Sonu Alanı, RVEDD: Sağ Ventrikül Diastol Sonu Çapı, 

RVESA: Sağ Ventrikül Sistol Sonu Alanı, RVOT: Sağ Ventrikül Çıkış Yolu, S': Sistolik Miyokardiyal Velosite, TAPSE: 

Tricuspit Annular Plane Systolic Excursion, TRV: Triküspit Regürjitasyon Velositesi, α: T-test, β: Mann-Whitney U, µ: 

Chi-Square Test 
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Tablo-4.8. KMR T2*'a Göre 4D Ekokardiyografik Parametreler  

    

 KMR <20 ms (n=12) KMR >20 ms (n=32)  p-değeri 

EF (%) 61.3 (±4.3) 62.5 (±4.9) 0.46 α 

ESV (ml) 44.0 (±17.8) 41.7 (±11.5) 0.83 β 

EDV (ml) 110.6 (±31.9) 112.4 (±23.0) 0.84 α 

SV (ml) 66.7 (±15.3) 70.2 (±13.7) 0.47 α 

CO (l/dk) 5.2 (±1.3) 5.2 (±1.0) 0.97 α 

SI 0.43 (±0.06) 0.44 (±0.10) 0.71 α 

Mass indeks (g/m²) 80.0 (±7.8) 77.8 (±7.5) 0.40 α 

GLS (%) -17.08 (±2.06) -19.8 (±2.11) <0.001 β 

GCS (%) -16.0 (±3.3) -16.7 (±3.1) 0.46 α 

GAS (%) -27.7 (±3.7) -29.6 (±4.1) 0.17 α 

GRS (%)  38.3 (±6.6) 40.5 (±7.2) 0.37 α 
CO: Kardiyak Output, EF: Ejeksiyon Fraksiyonu, EDV: Diastol Sonu Volüm, ESV: Sistol Sonu Volüm, GAS: Global Area 

Strain, GCS: Global Circumferential Strain, GLS: Global Longitudinal Strain, GRS: Global Radial Strain, SI: Sferisiti 

İndeksi, SV: Stroke Volüm, α: T-test, β: Mann-Whitney U 

 

     KMR T2*’da saptanan etkilenmenin GLS ile saptanabilirliği ROC analizi yapılarak 

incelenmiştir. Şekil – 4.1.2.’de ROC analizi ve AUC görülmektedir. ROC analizine 

göre AUC 0.845 olarak saptanmıştır. Tablo – 4.9.’da ROC analizi sonucunda elde 

edilen GLS kesme değerleri ile anormal KMR T2* değerlerinin saptanabilirliği 

gösterilmiştir. GLS kesme değeri %-18.5 olarak alındığında sensitivite %91.7, 

spesifite %71.9 olarak anormal KMR T2* değeri saptanabilir olarak hesaplanmıştır 

(pozitif prediktif değeri %55, negatif prediktif değeri %95.8). GLS kesme değeri        

%-17.5 olarak alındığında sensitivite %75, spesifite %84.4 olarak anormal KMR T2* 

değeri saptanabilir olarak hesaplanmıştır (pozitif prediktif değeri %64.3, negatif 

prediktif değeri %90). 

Şekil – 4.1.1. GLS, KMR T2* İlişkisi 
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Tablo – 4.9. GLS kesme değerleri, KMR T2* ilişkisi 
   

 KMR < 20 ms (n) KMR > 20 ms (n) 

GLS > % -18.5 11 9 

GLS < % -18.5 1 23 

GLS > % -17.5 9 5 

GLS < % -17.5 3 27 

KMR: Kardiyak MRG, GLS: Global Longitudinal Strain 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Şekil – 4.1.2. GLS, KMR T2* ROC eğrisi analizi 

AUC: 0.845 (  %95 

CI: 0.691 – 0.999) 
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5. TARTIŞMA 

     Çalışmamızda BTM hastalarının en önemli mortalite nedeni olan kardiyak demir 

birikimi TTE ile değerlendirilmiştir. 2 boyutlu ekokardiyografik ölçümlerle sistolik ve 

diyastolik fonksiyonların değerlendirilmesine ek olarak, 4 boyutlu ekokardiyografik 

ölçümlerle hem ventriküler geometri incelenmiş hem de strain analizleri ile subklinik 

sistolik disfonksiyon saptanmaya çalışılmıştır. 

     Çalışmamızın en önemli bulgusu 4 boyutlu ekokardiyografik ölçümle GLS 

değerinde saptanan anormalliklerdir. Ferritin >1000 ng/ml ve KMR T2* <20 ms olan 

bireylerde GLS anlamlı olarak daha düşük saptanmıştır. BTM hastalarında KMR T2* 

anormalliğini saptamak için ROC analizi ile GLS kesme değerleri ve spesifite, 

sensitivite değerleri çalışmamızda belirlenmiştir. Diğer strain ölçümleri olan GCS, 

GRS, GAS’da farklılık saptanmamıştır. Ayrıca 4 boyutlu ölçümlerle kardiyak 

geometri tanımlanmıştır. Daha önceki çalışmalarda 2 boyutlu ölçümlerle yapılan 

analizlerden farklı olarak çalışmamız, talasemi hastalarında 4 boyutlu ekokardiyografi 

ile strain analizi yapılan ve kardiyak geometriyi tanımlayan nadir çalışmalardandır. 

     Çalışmamızda ayrıca diyastolik fonksiyon değerlendirilmesi için ölçülen 2 boyutlu 

ekokardiyografik ölçümlerde lateral e’ parametresi anlamlı saptanmıştır.  Ferritin 

>1000 ng/ml ve KMR T2* <20 ms olan bireylerde lateral e’ anlamlı olarak düşük 

saptanmıştır. Ancak diğer diyastolik parametrelerde anlamlı farklılık saptanmamıştır. 

KMR T2* <20 ms olan bireylerde ek olarak diyastolik disfonksiyon görülme oranının 

anlamlı olarak arttığı saptanmıştır. 

     Serum ferritin değeri ise demir birikimini değerlendirmek için en sık kullanılan 

parametrelerdendir. Ancak serum ferritin düzeyinin yıllık ortalamasının kullanılması 

demir birikimini değerlendirmek için daha uygundur (122). Çalışmamızda yıllık 

ferritin ortalaması 1566.8 (±2234.4) ng/ml olarak saptandı (ortanca 838.82 ng/ml, 

minimum 170 ng/ml, maksimum 12.500 ng/ml). 18 hastanın ferritin değeri >1.000 

ng/ml olarak saptandı. Hastalar serum ferritini 1000 ng/ml sınır alınarak 2 gruba 

ayrıldı. 2 boyutlu ekokardiyografik parametreler incelendiğinde; sol ventrikül 

diyastolünü gösteren parametrelerden lateral e’ ferritin <1.000 ng/ml olanlarda 16.0 

(±3.6) cm/sn, ferritin >1.000 ng/ml olanlarda 13.4 (±2.7) cm/sn olarak saptandı 

(p=0.015). Ancak diyastolik disfonksiyon görülme sıklığında ferritin düzeyine göre 

anlamlı farklılık saptanmadı (p=0.07). E (cm/sn), A (cm/sn), E/A, DT (ms), medial e’ 
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(cm/sn), ortalama E/e’ parametrelerinde, ventrikül sistol ve diyastolünü gösteren diğer 

parametrelerde ferritin düzeyine göre herhangi bir farklılık saptanmadı. Silvilairat ve 

arkadaşlarının yaptığı çalışmada (119), hastalar serum ferritini <1000, 1000 – 2500, 

>2500 ng/ml olmak üzere 3 gruba ayrılmış. Çalışmamızdan farklı olarak ferritin >1000 

ng/ml olanlarda E (cm/sn) anlamlı olarak daha yüksek bulunmuş (p=0.04). Medial e’ 

(cm/sn), ferritin >2500 ng/ml olan bireylerde diğer bireylere göre anlamlı olarak düşük 

bulunmuş (p=0.0002). Lateral e’ (cm/sn) ferritin düzeyine göre farklılık izlenmemiş 

(p=0.59). E/e’ ise ferritin >2500 ng/ml olanlarda diğer bireylere göre anlamlı olarak 

daha yüksek bulunmuş (p=0.001). Ferritin <1000 ng/ml olan bireylerde diyastolik 

disfonksiyon izlenmemiş, ROC analizi sonucunda ferritin değeri ile diyastolik 

disfonksiyon arasında korelasyon saptanmış (AUC=0.84, p<0.0001). Ferritin yıllık 

ortalamasının 1900 ng/ml üstünde olmasının %83 sensitivite, %78 spesifite ile 

diyastolik disfonksiyon varlığını gösterdiği saptanmış. Sistolik fonksiyonu gösteren 

parametrelerde ferritin düzeyine göre farklılık izlenmemiş. Nanjegowda ve 

arkadaşlarının yaptığı çalışmada (123), çalışmamızdan farklı olarak serum ferritin 

düzeyi ile E/e’ arasında pozitif korelasyon gösterilmiş. Hastalar serum ferritin <2500, 

2500 – 5000, >5000 ng/ml olarak 3 gruba ayrılmış. Serum ferritini arttıkça E/e’ 

değerinde artış ve anormal değerde artış saptanmış (p=0.027). Çalışmamızda olduğu 

gibi serum ferritin düzeyi ve E/A, DT arasında ilişki bulunmamış. ROC analizi 

yapılarak ferritin 2076 ng/ml değeri %76.5 sensitivite, %53.1 spesifite ile diyastolik 

disfonksiyonu gösterdiği saptanmış. Ancak diğer ekokardiyografik parametreler 

incelenmemiş.  Bosi ve arkadaşlarının yaptığı çalışmada (124), ferritin >2500 ng/ml 

olanlarda EF belirgin olarak diğer gruplara göre daha düşük bulunmuş ancak diğer 

ekokardiyografik parametrelerde fark görülmemiş. Yıldırım ve arkadaşlarının yaptığı 

çalışmada (125), çalışmamızla uyumlu olarak serum ferritin düzeyleri ve diyastolik 

disfonksiyon arasında ilişki gösterilememiştir. Krittayaphong ve arkadaşları tarafından 

yapılan çok merkezli çalışmada (36), ferritin <2500 ng/ml değerinin kardiyak demir 

birikimini dışladığı belirtilmiştir. Çalışmamızda ferritin >2500 ng/ml 7 hasta 

bulunduğu için kesme değeri olarak 2500 ng/ml seçilememiştir. Bu hastaların 

değerlendirilmesi için kısıtlılık gibi görünse de aslında merkezimizde hasta takibinin 

iyi olduğunu göstermektedir. Ferritin ile diyastolik disfonksiyon arasında anlamlı ilişki 

çalışmamızda saptanmamıştır.  
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      Çalışmamızda ferritin değerine göre 4 boyutlu ekokardiyografik parametreler 

incelendiğinde SV, ferritin >1.000 ng/ml olanlarda ortalama 72.9 (±12.8) ml, <1.000 

ng/ml olanlarda ortalama 64.0 (±14.5) ml olarak ölçülmüş, ferritin >1000 ng/ml 

olanlarda anlamlı olarak düşük saptanmıştır (p=0.037). Ancak ESV, EDV, CO’ da 

anlamlı fark izlenmedi. SI ve mass indeksinde anlamlı farklılık saptanmadı. Subklinik 

sistolik disfonksiyon değerlendirilmesi açısından incelenen strain analizlerinden 

sadece GLS’de istatistiksel olarak anlamlı farklılık saptandı. Ferritin >1.000 ng/ml 

olanlarda GLS -18.17 (±2.5) (maksimum %-23, minimum %-15), ferritin <1.000 

ng/ml olanlarda GLS -19.6 (±2.1) (maksimum %-24, minimum %-16) olarak saptandı 

(p=0.032). Bosi ve arkadaşlarının yaptığı çalışmada (124), kardiyak geometri 2 

boyutlu olarak değerlendirilmiş. ESV, EDV, SV, CO, mass indeksi, SI arasında ferritin 

düzeyine göre farklılık izlenmemiş. Normal bireyler ile karşılaştırıldığında sol 

ventrikül volümlerinde artış, EF’de azalma izlenmiş ve sol ventrikül daha elipsoid 

şekilli olarak bulunmuş. Ancak strain ölçümü yapılmamış. Chen ve arkadaşlarının 

yaptığı çalışmada (126), 2 boyutlu ekokardiyografik strain ölçümleri yapılmış. Ferritin 

düzeyi ile GLS (r=0.42, p=0.012) ve GRS’de (r=0.41, p=0.0163) lineer korelasyon 

izlenmiş, EF etkilenmeden strain ölçümlerinde bozulma olduğu görülmüş. GCS ile 

ferritin arasında anlamlı lineer korelasyon saptanmamış. Ferritin >2000 ng/ml 

seviyesinde GLS ve GRS kullanılarak miyokardiyal deformasyonda kötüleşme 

izlenmiş. Çalışmamızda da ferritin >1000 ng/ml olan bireylerde EF etkilenmeden 

GLS’de etkilenme bu çalışma ile uyumlu saptanmıştır. Bilge ve arkadaşlarının yaptığı 

çalışmada (127); ferritin değerleri ile strain ölçümleri, mass indeks arasında 

korelasyon izlenmemiş. LV mass indeks talasemi hastalarında kontrol grubuna göre 

anlamlı olarak daha yüksek saptanmıştır. Nadar ve arkadaşlarının yaptığı çalışmada 

(128); ferritin değeri ile GLS, diyastolik parametreler ve TAPSE arasında korelasyon 

saptanmamıştır. 

     Çalışmamızdaki 44 hastanın 12’sinin KMR T2* değeri <20 ms’dir.  KMR T2*’da 

demir birikimi varlığına göre 2 boyutlu ekokardiyografik parametreler 

karşılaştırılmıştır. Hastaların sol ve sağ ventrikül geometrisinde, sol ve sağ ventrikül 

sistolik fonksiyonlarında anlamlı fark saptanmamıştır. Sol ventrikül diyastolik 

disfonksiyonunu gösteren parametrelerden lateral e’, KMR T2* <20 ms olanlarda 12.3 

(±4.3) cm/sn (minimum 9 cm/sn, maksimum 17 cm/sn); KMR T2* >20 ms olanlarda 
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15.6 (±3.6) cm/sn (minimum 9 cm/sn, maksimum 23 cm/sn) olarak saptanmıştır 

(p=0.027). Ayrıca diyastolik disfonksiyonu olan 6 hastanın hepsinde KMR T2* <20 

ms olarak saptanmıştır (p<0.001). Çalışmamızda diyastolik disfonsiyonu olan 6 

hastanın 5’inde grade 3 diyastolik disfonksiyon mevcuttur. Nadar ve arkadaşlarının 

yaptığı çalışmada (128); 2 boyutlu ekokardiyografik olarak EF, E/A, E/e’, TAPSE 

parametreleri değerlendirilmiş ancak KMR T2*’a göre farklılık saptanmamıştır. 

Çalışmada talasemi majör hastalarında %33.3 oranında diyastolik disfonksiyon 

görülmüş ancak KMR T2*’a göre farklılık saptanmamıştır. Çalışmamızdan farklı 

olarak lateral e’ incelenmemiştir. Agha ve arkadaşlarının yaptığı çalışmada (129), 2 

boyutlu ekokardiyografik inceleme sonucunda EF, E, A, E/A, E/e’, lateral e’, medial 

e’, triküspit s’, lateral s’ parametreleri ile sol ventrikül sistolik ve diyastolik 

fonksiyonları değerlendirilmiş. Ancak KMR T2*’a göre anlamlı farklılık 

saptanmamıştır. Çalışmamızdan farklı olarak sağ ventrikül diyastolik fonksiyon 

parametrelerinde anormallik saptanmıştır. Silvilairat ve arkadaşlarının yaptığı 

çalışmada (119), çalışmamızdan farklı olarak KMR T2* ile E/e’ arasında anlamlı 

negatif korelasyon saptanmıştır(r=−0.54, p<0.0001). E/e’ ≥11, KMR T2* etkilenimini 

tahmin etmek için kesme değer olarak belirlenmiştir. Çalışmamız ile benzer şekilde 

KMR T2* <20 ms olan hastaların hepsinde grade 3 diyastolik disfonksiyon 

saptanmıştır. Çalışmamızda farklılık saptanan diyastolik parametre olan lateral e’ için 

incelenen ROC analizi incelenmiş ancak istenilen düzeyde AUC ve sensitivite, 

spesifite değerleri elde edilemediği için kesme değer belirlenememiştir. Ancak yine de 

diyastolik disfonksiyon varlığı ve KMR T2* etkilenimi arasında anlamlı ilişki 

saptanmıştır. 

     Çalışmamızda ayrıca KMR T2*’da kardiyak demir birikimi varlığına göre 4 

boyutlu ekokardiyografik parametreler karşılaştırılmıştır. EF, volümler, CO, mass 

indeksi, SI arasında anlamlı farklılık saptanmamıştır. KMR T2*’a göre ayrım 

yapmadan hastaların bazal 4 boyutlu ekokardiyografik ölçümleri incelendiğinde EF 

%62.2 (±4.7), ESV 42.3 (±13.3) ml, EDV 111.93 (±25.3) ml, SV 69.2 (±14.11) ml, 

CO 5.23 (±1.11) l/dk, SI 0.44 (±0.09), mass indeks 78.4 (±7.6) g/m² olarak 

görülmüştür. KMR T2* <20 ms olan hastalarda GLS %-17.08 (±2.06) (minimum         

%-23, maksimum %-15), KMR T2* >20 ms olan hastalarda GLS %-19.8 (±2.11) 

(minimum %-24, maksimum %-16) olarak saptanmıştır (p<0.001). ROC analizi ile 
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KMR T2*’da saptanan etkilenmenin GLS ile saptanabilirliği incelenmiş, AUC 0.845 

olarak saptanmıştır. GLS kesme değeri %-18.5 olarak alındığında sensitivite %91.7, 

spesifite %71.9 olarak anormal KMR T2* değeri saptanabilir olarak hesaplanmıştır 

(pozitif prediktif değeri %55, negatif prediktif değeri %95.8). GLS kesme değeri          

%-17.5 olarak alındığında sensitivite %75, spesifite %84.4 olarak anormal KMR T2* 

değeri saptanabilir olarak hesaplanmıştır (pozitif prediktif değeri %64.3, negatif 

prediktif değeri %90). Ölçülen diğer strain analizlerinde KMR T2*’a göre anlamlı 

farklılık saptanmamıştır. GCS, KMR T2* <20 ms olanlarda %-16.0 (±3.3); KMR T2* 

>20 ms olanlarda %-16.7 (±3.1) olarak saptanmıştır. GAS, KMR T2* <20 ms 

olanlarda %-27.7 (±3.7); KMR T2* >20 ms olanlarda %-29.6 (±4.1) olarak 

saptanmıştır. GRS, KMR T2* <20 ms olanlarda %38.3 (±6.6); KMR T2* >20 ms 

olanlarda %40.5 (±7.2) olarak saptanmıştır. El Razaky ve arkadaşlarının yaptığı 

çalışmada (130), ölçümler 4 boyutlu ekokardiyografi ile yapılmış, çalışmamızdan 

farklı olarak KMR kullanılmamış. BTM hastaları ve sağlıklı kontrol grubu 

karşılaştırılmış. Ayrıca çalışma pediatrik popülasyonda yapılmış (yaş 

ortalaması 7.97 (± 3.75 ). GLS, talasemili grupta %-14.86 (±12.131); sağlıklı grupta 

%-19.03 (±1.502) olarak saptanmış ve anlamlı olarak bulunmuş. GCS, talasemili 

grupta %-8.01 (±3.829); sağlıklı grupta %-16.32 (±1.34) olarak saptanmış ve anlamlı 

olarak bulunmuş. GAS, talasemili grupta %-19.45 (±6.866); sağlıklı grupta %-22.94 

(±3.064) olarak saptanmış, anlamlı olarak bulunmuş. GRS, talasemili grupta %33.13 

(±10.613); sağlıklı grupta %37.28 (±4.209) olarak saptanmış ve anlamlı olarak 

bulunmuş. Strain ölçümleri için kesme değerleri, spesifite ve sensitivite 

belirlenmemiş. BTM hastaları KMR T2*’a göre ayrılmamış. EF, SI, mass ölçümleri 

strain analizleri ile korele edilmiş. GLS ile EF arasında negatif korelasyon saptanmış 

ancak GLS, SI ve mass arasında anlamlı korelasyon saptanmamış. Li ve arkadaşlarının 

yaptığı 3 boyutlu ekokardiyografi çalışmasında (131), BTM hastaları ve kontrol grubu 

karşılaştırılmış. Global strain talasemi hastalarında anlamlı olarak daha düşük 

saptanmış. KMR T2* ile 6 hastada kardiyak demir birikimi mevcutmuş. KMR T2* ile 

global strain arasında pozitif korelasyon izlenmiş (r=0.74, p<0.001). Altman ve 

arkadaşları tarafından yapılan çalışmada (132), rutin ekokardiyografi yapılan 

bireylerde 3 boyutlu ve 2 boyutlu strain ölçümleri karşılaştırılmış. Strain analizlerinin 

hepsi birbiri ile korele izlenmiş. GLS değerleri arasında 2 ve 3 boyutlu 



43 

 

 

ekokardiyografide fark izlenmemiş (sırasıyla %-14.4 ± 4, %-13.3 ± 3). GCS değerleri 

arasında anlamlı fark izlenmiş (sırasıyla %-24 ± 7, -27 ± 7, p<0.05). GRS değerleri 

arasında da anlamlı fark izlenmiş (sırasıyla -27 ± 9, 24 ± 9, p<0.05). GAS değerleri 2 

boyutlu olarak ölçülmemiş, 3 boyutlu ölçümlerde %-39 ± 8 olarak izlenmiş. Mevcut 

değerler çalışmamız ile benzer görülmemiştir.  Barbero ve arkadaşlarının yaptığı 

çalışmada (10), 2 boyutlu ekokardiyografik strain ölçümü ile KMR T2* 

karşılaştırılmış. Ortalama GLS değeri %-20.4 olarak görülmüş. KMR T2*’a göre GLS 

değerinde anlamlı farklılık saptanmamış. Ancak literatüre dayanarak %-19 ve %-17.5 

olarak iki GLS kesme değeri belirlenmiş. GLS %-17.5 olarak alındığında %50 

sensitivite, %96 spesifite ile anormal KMR T2* değeri saptanabilmiş (AUC 0.846, 

p=0.011). Çalışmamızda GLS kesme değeri %-18.5 olarak alındığında daha yüksek 

sensitivite değeri ile kardiyak etkilenme tahmin edilmiştir. Çalışmada GLS kesme 

değerine göre EF karşılaştırılmış ve kardiyak etkilenmesi olan bireylerde EF’de 

anlamlı olarak düşüklük saptanmış. Çalışmamızda GLS kesme değerlerine göre EF 

karşılaştırılmış ancak anlamlı düşüklük saptanmamıştır. Strain ölçümleri ile EF 

etkilenimi olmadan subklinik sistolik disfonksiyon amaçlandığı göz önüne alındığında 

çalışmamız bu açıdan faydalı olarak değerlendirilmiştir. Pizzino ve arkadaşlarının 

yaptığı çalışmada (133), 2 boyutlu ekokardiyografik strain ölçümleri ile KMR T2* 

ölçümleri karşılaştırılmış. Çalışmamızda olduğu gibi KMR T2* <20 ms olanlarda GLS 

anlamlı olarak daha düşük saptanmış; GRS, GCS ile KMR T2* arasında anlamlı 

korelasyon izlenmemiş. KMR T2* etkilenimini tahmin etmek için GLS kesme değeri 

%-19.5 olarak belirlenmiştir (sensitivite %83, spesifite %77). Abtahi ve arkadaşlarının 

yaptığı çalışmada (134), yine GLS ile KMR T2* ilişkisi incelenmiş. KMR T2* <20 

ms olanlarda GLS anlamlı olarak daha düşük bulunmuş, kardiyak etkilenimi tahmin 

etmek için GLS kesme değeri %-19.5 olarak belirlenmiş (sensitivite %82, spesifite 

%86). 

     Agha ve arkadaşlarının yaptığı 3 boyutlu ekokardiyografi çalışmasında (135), 

KMR T2* <20 ms olan bireylerde EF anlamlı olarak azalmış olarak görülmüş (EF, 

%62.5 ± 6 vs %67.2 ± 5.2, p=0.004). Çalışmamızda ise KMR T2*’a göre EF’de 

etkilenme saptanmamıştır. (Ortalama EF %62.2 ± 4.7) Yine aynı çalışmada sol 

ventrikül EDV, ESV’de çalışmamızda olduğu gibi KMR T2*’a göre fark 

saptanmamıştır. Solmaz ve arkadaşlarının yaptığı 3 boyutlu ekokardiyografik 
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çalışmada (136), KMR T2* <20 ms olan bireylerde EF anlamlı olarak azalmış olarak 

görülmüş. Ancak çalışmamızdaki gibi EDV, ESV’de KMR T2*’a göre farklılık 

saptanmamıştır. Muraru ve arkadaşlarının yaptığı 3 boyutlu ekokardiyografi kapsamlı 

analizinde (116), normal bireylerin EDV ortalaması 106 ± 25 ml, ESV ortalaması 39 

± 11 ml, SV ortalaması 68 ± 15 ml olarak görülmüş. LV mass indeks 76 ± 9 g/m², LV 

sferisite indeksi 0.35 ± 0.07 olarak görülmüştür. Çalışmamızda kardiyak volümler ile 

mass indeks benzer olarak saptanmış ancak sferisite indeksi çalışmamızda daha 

yüksek izlenmiştir. 

     Sferisite indeksi, sol ventrikül geometrisini değerlendirmek için kullanılır; kısa 

aksının uzun aksına oranıdır. Sol ventrikül disfonksiyonu olan bireylerde daha yüksek 

değerler ventrikülde küreselleşmeyi gösterir ve kötü prognoz ile ilişkilidir (116). El 

Razaky ve arkadaşlarının yaptığı çalışmada (130), sol ventrikülde küreselleşme 

tariflenmiş, ancak sayısal değer verilmemiştir. Agha ve arkadaşlarının 3 boyutlu 

ekokardiyografi ile yaptığı çalışmada (135), KMR T2* <20 ms olan BTM hastalarında 

SI 0.42 ± 0.04, KMR T2* <20 ms olanlarda ise 0.31 ± 0.02 olarak saptanmış (p<0.001). 

KMR T2* etkilenimini tahmin etmek için gerekli SI kesme değeri olarak >0.34 

belirlenmiş (AUC 1.000, p<0.001, spesifite %100, sensitivite %100). Çalışmamızda 

ise KMR T2*’a göre SI’da fark saptanmamıştır, ancak ortalama değer SI 0.44 (±0.09) 

olarak görülmüştür. Çalışmamıza göre BTM hastalarında ventriküler geometri 

bozulmuş, sol ventrikülde küreselleşme saptanmıştır. 

     Sonuç olarak çalışmamızda KMR T2* ile kardiyak etkilenimi gösterilmiş 

hastalarda 2 boyutlu ekokardiyografi ile diyastolik disfonksiyon anlamlı olarak daha 

sık saptanmıştır. 4 boyutlu ekokardiyografi ile elde edilen GLS değeri ile EF etkilenimi 

olmadan kardiyak etkilenim saptanabilmiştir. Talasemi hastalarının kardiyak 

etkilenim değerlendirilmesinde altın standart olan KMR T2* ile GLS karşılaştırılmış. 

Anlamlı sonuçlar elde edilmiştir. Ayrıca 4 boyutlu ekokardiyografik olarak talasemi 

hastalarında kardiyak volümler ve geometri tanımlanmıştır. Talasemi hastalarında 3 

ve 4 boyutlu ekokardiyografik inceleme çalışmaları henüz sık olarak yapılmamıştır. 

Çalışmamız bu açıdan literatüre katkı sağlamaktadır. 

     Çalışmamızda az sayıda hasta olması, kardiyak etkilenimi olan hasta sayısının az 

olması, ferritin değeri 2500 ng/ml üstünde olan az hasta olması çalışmamızın temel 

kısıtlılıklarındandır. Daha fazla hasta ile yapılacak 3 ve 4 boyutlu ekokardiyografik 
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incelemeler gerekmektedir. Böylece gelecekte BTM hastalarında ekokardiyografik 

incelemeler KMR T2* ile eşdeğer, erken kardiyak tutulumu saptayabilir olarak 

değerlendirilip kullanılmaya başlanacaktır. 
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6. SONUÇ ve ÖNERİLER 

     1) BTM hastalarında bazal 4 boyutlu ekokardiyografik ölçümlerde EF %62.2 

(±4.7), ESV 42.3 (±13.3) ml, EDV 111.93 (±25.3) ml, SV 69.2 (±14.11) ml, CO 5.23 

(±1.11) l/dk, SI 0.44 (±0.09), mass indeks 78.4 (±7.6) g/m², GLS %-19.07 (±2.41), 

GCS %-16.57 (±3.14), GAS %-29.11 (±4.08), GRS %39.91 (±7.11)  olarak 

görülmüştür.  

     2) Ferritin kesme değeri olarak 1000 ng/ml alındığında, ferritini yüksek hastalarda 

düşük olanlara göre 2 boyutlu ekokardiyografik parametrelerden LVDSK’da anlamlı 

olarak artma saptanmıştır. Yine ferritini yüksek olan grupta lateral e’ düşük olanlara 

göre anlamlı olarak daha düşük saptanmıştır. Ancak 2 grup arasında diyastolik 

disfonksiyon açısından anlamlı fark saptanmamıştır. 

     3) Ferritin kesme değeri olarak 1000 ng/ml alındığında, ferritini yüksek hastalarda 

düşük olanlara göre 4 boyutlu ekokardiyografik parametrelerden SV ve GLS anlamlı 

olarak daha düşük izlenmiştir. EF’de azalma olmadan, GLS’de anlamlı fark olması 4 

boyutlu ekokardiyografi ile strain ölçümünün subklinik sistolik disfonksiyon 

saptanması açısından önemli olduğunu göstermektedir. 

     4) KMR T2* <20 ms olan ve kardiyak demir birikimi mevcut olan hastalarda, KMR 

T2* >20 ms olan hastalara göre 2 boyutlu ekokardiyografik parametrelerden lateral e’ 

anlamlı olarak daha düşük saptanmıştır. Ayrıca KMR T2* <20 ms olan hastalarda 

diyastolik disfonksiyon anlamlı olarak daha fazla saptanmıştır. KMR T2* <20 ms olan 

ve diyastolik disfonksiyonu olan 6 hastadan 5’inde grade 3 diyastolik disfonksiyon 

saptanmıştır. 

     5)  KMR T2* <20 ms olan ve kardiyak demir birikimi mevcut olan hastalarda, 

KMR T2* >20 ms olan hastalara göre 4 boyutlu ekokardiyografik parametrelerden 

GLS anlamlı olarak daha düşük saptanmıştır. EF’de azalma olmadan GLS’de anlamlı 

fark olması, 4 boyutlu ekokardiyografi ile strain ölçümünün subklinik sistolik 

disfonksiyon saptanması açısından önemli olduğunu göstermektedir. 

     6) GLS ile KMR T2* etkilenim tahimini açısından yapılan ROC analizinde AUC 

0.845 olarak saptanmıştır. GLS kesme değeri %-18.5 olarak alındığında sensitivite 

%91.7, spesifite %1.9 olarak anormal KMR T2* değeri saptanabilir olarak 

hesaplanmıştır (pozitif prediktif değeri %55, negatif prediktif değeri %95.8). GLS 

kesme değeri %-17.5 olarak alındığında sensitivite %75, spesifite %84.4 olarak 
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anormal KMR T2* değeri saptanabilir olarak hesaplanmıştır (pozitif prediktif değeri 

% 64.3, negatif prediktif değeri % 90). Ölçülen diğer strain analizlerinde KMR T2*’a 

göre anlamlı farklılık saptanmamıştır.  

     7) SI ortalama 0.44 (±0.09) olarak saptanmıştır. Talasemi hastalarında sol ventrikül 

şekli daha küresel olarak değerlendirilmiştir. Kardiyak volümler ve mass indeks 

normale yakın olarak görülmüştür. 

     8) BTM hastalarında, 3 ve 4 boyutlu ekokardiyografik ölçümler kardiyak etkilenimi 

erken dönemde tahmin edebilir. Çok sayıda hasta ile daha fazla çalışma yapılmasına 

ihtiyaç vardır. 
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