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SUMMARY

Abnormalities of pulmonary function have been described in hypertransfused patients
with thalassemia. We evaluated pulmonary function tests of 15 homozygous beta thalasse-
mia patients, 9 boys, 6 girls, between the ages of 7-25 years, who were transfused and chelat-
ed regularly. None of the patients had acute pulmonary disease or familial lung problems.
The values of vital capacity, forced vital capacity, forced expiratory volume in 1 minute,
forced expiratory volume in 1 minute/vital capacity, forced expiratory volume in 1 minute/
forced vital capacity, peak expiratory flow rate, maximum volume at 25-50-75 % vital capacity
were evaluated in these patients, and in 10 patients, single-breath carbon monoxide diffu-
sion was measured. In 10 patients pulmonary function tests were normal, there were obstruc-
tive lung disease in 3 patients, restrictive and combined lung disease in 1 patient, and carbon
monoxide diffusion was normal in 3 of the 10 patients. These results indicate that abnormali-
ties of pulmonary function tests are common in thalassemia and that patient age, transfusion
history and iron accumulation are not important factors in the genesis of these pulmonary
abnormalities.
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OZET

Hipertranfiizyon programina goére kan transflizyonu uygulanan homozigot beta talasemili
hastalarda solunum fonksiyon testlerinde bozukluklar tanimlanmustir. Caligmada diizenli ola-
rak transfiize edilen ve selasyon uygulanan, yaslar1 7-25 arasinda, 9'u erkek, 6's1 kiz, toplam 15
talasemili olguda solunum fonksiyonlari testleri uygulandi. Hastalarm hicbirinde ailevi akciger
problemi ya da akut solunum hastalif1 klinik bulgusu yoktu. Solunum fonksiyon testlerinin
degerlendirilmesinde; vital kapasite, 1.dakika zorlu ekspiratuar voliim, 1. dakikada zorlu ekspi-
ratuar voliim/vital kapasite, 1. dakikada zorlu ekspiratuar volim/ zorlu vital kapasite, maksi-
mal orta ekspirasyon akim hizi, zirve akim hizi parametreleri kullaruld: ve 10 olguda da tek
nefes yontemi ile karbon monoksit difiizyon kapasitleri 6l¢iildii. 10 olguda solunum foksiyon
testleri normaldi, 3 olguda obstriiktif, birer olguda restriktif ve kombine tipte olmak iizere beg
olguda solunum fonksiyon testi bozuklugu saptandi. 10 olgunun 7'sinde karbonmonoksit
diffiizyon kapasitesi diigiik bulundu. Solunum fonksiyon testi bozuklugunun yas, férritin, total
tranflizyon sayist ile etkilenmedigi goriildii. Solunum fonksiyon bozuklugunun multifaktériyel
nedenlerle olustugu, talasemili hastalarda solunum fonksiyon testlerinin diizenli araliklarla
yapilmas1 ve bozukluk saptanan olgularin solunum rehabilitasyonuna alinmas: gerektigi vur-

ulandai.
s (Anahtar Sozciikler :Solunum Fonksiyonlari, Talasemili Major, Talasemi Intermedia. )

Talasemili hastalarda belirgin solunum
sistemi hastaligina ait bozukluklar genellik-
le goriulmemekle birlikte, solunum fonksi-
yon testi bozukluklar: siktir. Caligmalarin
bir kisminda, hastalarda primer restriktif
defektler, digerlerinde ise kiigiik hava yolla-
rinda hafif yada orta derecede obstriiksiyon
ve hiperinflasyon oldugu bildirilmigtir (1,2).
Calisma sonuclarmdaki bu farklarin nedeni
bilinmemektedir. Obstriiksiyon hasta yas,
tranfiizyon sayis1 ya da demir yuikii ile iligki
bulunmamustir (2, 3, 4). Bir¢ok hastada eg-
zersiz sirasinda maksimal oksijen aliminin
azaldigr ve tranfiizyondan sonra normale
dénmedigi bildirilmistir (5). Egzersiz testle-
rindeki bu defektler daha biiyiik hastalarda
daha agir bulunmustur.

Bu c¢alismada diizenli transfiizyon ve
gelasyon sagaltimindaki homozigot beta ta-
lasemili hastalarmmizin solunum fonksiyon
testleri degerlendirilmis ve solunum sistemi
patolojileri arastirilmistir.

GEREC VE YONTEM

Calisma homozigot beta talasemi tanis:

ile izlenen 9 erkek ve 6 kiz olmak iizere 15
hastada yapilmigtir. Olgularin yas dagilimi
7-25 yil (ortalama 13+4.74)dir. Olgular dii-
zenli olarak tranfiize edilmekte ve gelasyon
sagaltimi almaktadirlar.

Solunum fonksiyon testleri yapilirken
higbir olguda kigisel ve ailesel solunum sis-
temi hastali1 saptanmamuastir.

Olgularm solunum fonksiyon testleri Vi-
talograph marka kompakt spirometre ile
elektronik olarak oSl¢iilmiistiir. Vital kapasi-
te, zorlu vital kapasite, birinci saniyedeki
zorlu ekspiratuar voliim, birinci saniyedeki
zorlu ekspiratuar voliim/ zorlu vital kapasi-
te, maksimal orta ekspirasyon alkim hiz,
zirve akim hizi gibi parametreleri kul-
lanilmigtir. 10 olguda da tek nefes yontemi
ile karbon monoksit diffiizyon kapasiteleri
olgtilmiistiir (6). Olgularm solunum fonksi-
yonlar: Polgar normlar: ile kargilastirilmisg
beklenen degerin % 70'inden ve diger de-
gerler igin % 80'in altindaki degerler diigiik
olarak kabul edilmistir (7,8).

Sonugclarin istatiksel analizleri Student's
testi kullanilarak degerlendirilmistir.
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SONUC VE BULGULAR

Tablo 1'de olgularm 6zellikleri ve tablo
2'de solunum fonksiyon testleri sonuglar
goriilmektedir. Ug olguda obstriiktif, birer
olguda restriktif ve kombine tipte olmak
tizere bes olguda bozukluk saptanmugtir. So
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lunum fonksiyon testleri bozukluklari ile ol-
gularimn yaslari, transfiizyon sayist ve ferritin
degerleri arasinda iliski bulunmamistir
(Tablo 3). 10 olguda karbon monoksit difiiz-
yon kapasitesi 6l¢limii yapilmis, 7 olguda
diisiik olarak saptanmustir.

TABLO 1: Talasemi Hastalarinda Solunum Fonksiyonlarinin iligkisi

Hasta Yas Cins Ferritin Total Solunum

sayisl ng/mi transfuzyon fonksiyon
U/miyil testi

1.ME 16 E 4000 68 N

2.NA 15 K 3800 94 obstruktif

3.NK 9 K 4935 91 N

44U 9 E 3390 105 N

5.MT 11 K 1210 83 N

6.0A 9 E 1665 49 N

7.AY 13 E 3150 166 N

8.HY 11 E 2125 106 N

9.NY 16 K 630 133 kombine

10.EG 7 E 1665 61 obstruktif

11.0Y 16 E 2588 169 N

12.HE i2 E 4730 72 N

13.FB. 25 K 1250 126 N

14.HB 15 K 851 15 obstruktif

15.0M 20 E 86 restriktif

Ortalama 13 2572 94 N:normal

St.sapma 4.74 1438.25 41.67

TABLO 3: Olgularin solunum fonksiyon testi sonuglari TARTISMA

ile yas, ferritin ve totol transfizyon sayisi arasindaki
iliski. (Ortamala + Standart Sapma degerleri)

SFT S Yas Ferritin Toplam
(yil) (ng/ml) Tranflzyon
sayist
Bozuk 5 14.60+4.72 1736+1446 77.8+43.6
Normal 10 13.10+4.93 2907+1362 103.5+40.2
t 0.57 1.51 1.1
p >0.05 >0.05 >0.05

SFT : Solunum fonksiyon testi
S :Sayi

Talasemili hastalarda genellikle solunum
sistemine ait bozukluklar gériilmemekle bir-
likte, solunum fonksiyonlarinda bozukluk-
lar siktir. Calismalarin bir kisminda, hasta-
larda primer restriktif defektler, digerlerin-
de ise kiiglik hava yollarinda hafif ya da orta
derecede obstriitksiyon ve hiperinflasyon
oldugu bildirilmistir (1, 2).

Homozigot beta talasemili 15 olgudan 5
tanesinde solunum fonksiyon testleri bozuk
olarak bulunmustur. Ug olguda obstriiktif,
bir olguda restriktif, bir olguda kombine tip-



TABLO 2: Talasemili Hastalarin Solunum Fonksiyon Testleri.

} 'ON G 'IOA G661 ©HIA LSVH MIOIdIALMSS

sayl VK ZVK ZEV1 ZEV1/VK ZEV1/ZVK ZAH MOE AH DLCO
(beklenenin % si)
1. 1.47 (99) 1.22 (82) 1.21 (87) 82 (-11) 96.6 176 (86) 1.69 (95) 73
2. 2.53 (101) 1.74 (69) 1.66 (70) 65 (-29) 96.1 194 (58) 2.23 (77) -
3. 1.70 (98) 1.51 (87) 1.38 (84) 81 (-13) 91 (-3) 159 (66) 1.64 (79) 70
4. 1.81 (93) 1.43 (74) 1.41 (81) 78 (-12) 99 (9) 185 (72) 2.47 (111) 68
5. 1.34 (86) 1.45 (73) 1.40 (75) 104 (10) 97 (3) 237 (87) 2.58 (110) -
6. 2.28 (118) 1.95 (101) 1.89 (108) 83 (-7) 97 (7) 216 (84) 2.57 (116) 85
7. 1.71 (83) 1.55 (75) 1.34 (72) 79 (-11) 87 /-3) 163 (60) 2.58 (110) 89
8. 2.24 (111) 12.87 (92) 1.68 (92) 75 (-15) 90 (-) 226 (85) 2.17 (94) 55
9. 1.73 (60) 1.27 (44) 1.05 (38) 61 (-34) 83 (-13) 218 (58) 2.77 (86) 48
10. 1.42(95) 2.74 (183) 1.43 (108) 101 (12) 52 (-37) 172 (89) 0.61 (36) -
1. 2.87 (94) 2.71 (89) 2.67 (95) 93 (2) 99 (7) 265 (69) 3.15 (97) -
12. 2.23(96) 1.90 (82) 1.87 (89) 84 (-7) 98 (8) 223 (74) 2.72 (104) 80
13.  3.21 (83) 2.77 (73) . 2.75 (83) 86 (2) 99 (12) 323 (74) 3.75 (90) 66
14. 1.87 (68) 2.58 (94) 1.52 (58) 81 (-14) 59 (-36) 282 (78) 0.23 (8) 60
15.  2.63 (52) 2.34 (48) 2.27 (55) 86 (3) 97 (12) 340 (59) 3.25 (66) -
Ort. 2.06 1.93 1.70 82.6 89.53 225.26 2.29
St.sapma 0.55 0.55 0.50 11.35 14.71 56.01 0.93

VK: vital kapasite, ZVK: zorlu vital kapasiie, ZEV1: 1. dakikada zorlu ekspiratuar volim, ZAH: zirve akim hizi,
MOEAH: maksimal orta ekspirasyon akim hizi, DLCO: karbon monoksit diflizyon kapasitesi

§S
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tedir.

Bu konuda yapilan ¢alismalarda birbiriy-
le celisen sonuglar belirtilmektedir. Caligma-
larm bir kisminda kii¢iik hava yolu obstriik-
siyonu (3), digerlerinde de hafif-orta derece-
de havayolu obstriiksiyonu ve hiperinflas-
yon (9), ayrica hafif restriktif bozukluklar (2,
5) saptanmustir. Hacettepe Tip Fakiiltesinde
yapilan ¢alismada (4) da talasemi majorlu ol-
gularda hafif-orta dereceli, talasemili inter-
mediali olgularda hafif obstriiktif tipte solu-
num fonksiyon testi bozuklugu gostermis-
lerdir. Karbon monoksit difiizyon kapasitesi
calismalarda ya diisiik, ya da normal (5) bu-
lunmustur. Bizim olgularmmizin dokuzunda
da karbon monoksit diftizyon kapasitesi
diisiik olarak saptanmigtir.

Benzer yas grubundaki baska bir calis-
maya gore (4), olgularimizin tim solunum
fonksiyon testi parametreleri daha yiiksek
olarak bulunmustur. Bu farkin izlem ve
kisisel nedenlerle olabilecegi diistiniilmiis-
tar.

Olgularm solunum fonksiyon testi bo-
zukluklar1 yas, transfiizyon sayisi ve ferritin
diizeyleri ile iliskili bulunmamistir. Keens'
de yas, tranflizyon sayisi ve splenektomi ya-
pimasi ile SFT bozuklugu arasindaki iligki
saptamistir (3).

Gozlenen solunum bozuklugunun hem
obstriiktif hem de restriktif tipte olusunun
patogenezi tam olarak anlasilamamustir. Ta-
lasemililerin otopsi ¢alismalarinda, akciger-
de fibréz doku saptanmustir (2). Kas zayif-
lig1, kalp yetmezligi, hepatosplenomegalinin
sorumlu olduklar kanitlanamamuigtir. Erig-
kin siganlarda, kronik hipoksiyle alveolar
duktuslarin sayr ve boyutlarmni arttirdigl
gosterilmistir. Pa02 talasemide diisiiktiir ve
asir1 alveolar biiylime ve havayolu obstriik-
siyonu nedeni olabilecegi vurgulanmis ise
de aneminin diizeltilmesinden sonra da geri

~donisli olmamas: hem restriktif hem de
obstriiktif bozukluklarindan daha bagka me-
kanizmalarin da sorumlu olabilecegini gos-
termektedir.
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Sonug¢ olarak her ne kadar belirgin,
klinige yansiyan solunum problemleri ol-
masa da talasemili olgularda kronik anemi
ile birlikte solunum fonksiyon bozukluk-
larinin  kronik hipoksemiyi artirabilecegi
diguntl-mustir.
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