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β-talasemili Hastada Aort Kapak Replasmanı
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ÖZ

β-talasemi hastalarında elastik doku defektinin bir so-
nucu olarak kalp kapak hastalıkları görülebilmektedir. 
Bu hastalarda, kapak replasmanı sonrası pulmoner 
komplikasyonlar ve protez kapakta hızlı tromboz oluş-
ması olasılığı gözönünde bulundurulmalıdır. Bu olgu 
sunumu ile β-talasemi nedeniyle takip edilen hastada 
yapılan aort kapak replasmanı deneyimimizi sunmayı 
amaçladık.

β-talasemi major tanısıyla takip edilen 27 yaşında er-
kek hastanın ekokardiyografi incelemesinde ciddi aort 
darlığı ve yetmezliği, sol ventrikül disfonksiyonu (EF: 
%40), sol ventrikül dilatasyonu ve aortta 80 mmHg 
sistolik gradient saptandı. Pulmoner arter basıncı 55 
mmHg bulundu. Anamnezinde 10 yıl önce geçirilmiş 
splenektomi öyküsü mevcuttu. Hastaya aortik kapak 
replasmanı planlandı ve bileaflet mekanik kapak rep-
lasmanı yapıldı. Hastaya postoperatif 24 saat içinde 
toplam 3 ünite eritrosit süspansiyonu replase edildi. 
Kontrol ekokardiyografisinde normal aort kapak fonk-
siyonları belirlendi ve maksimum sistolik gradient 15 
mmHg ölçüldü. INR değeri 3-3,5 arasında olacak şekil-
de oral kumadin tedavisi başlandı. Ameliyat sonrası 5. 
gününde taburcu edildi.

β-talasemi hastalarında artmış tromboz eğilimi gözö-
nünde bulundurularak kapak replasmanı sonrası ya-
kın takip gerekmektedir. Uygun antikoagulan tedavi 
hastada mevcut predispozan faktörler değerlendirile-
rek planlanmalıdır.

Anahtar kelimeler: β-talasemi, aort kapak 
		     replasmanı, pulmoner 
		     hipertansiyon, antikoagulan tedavi

ABSTRACT

Aortic Valve Replacement in a Patient with 
β-Thalassemia

Heart valve diseases can be seen as a consequence of 
elastic tissue defect in β-thalassemia patients. The pos-
sibility of pulmonary complications and rapid throm-
bosis of the prosthetic valve after valve replacement 
should be considered in these patients. In this case re-
port, we aimed to present our experience of aortic valve 
replacement in a patient followed up with a diagnosis 
of β-thalassemia.

Transthoracic echocardiography of a 27-year-old male 
patient followed-up with the diagnosis of ß-thalassemia 
major revealed severe aortic stenosis and regurgitati-
on, left ventricular dysfunction (EF: 40%), left vent-
ricular dilatation and maximum systolic pressure gra-
dient of 80 mmHg across the aortic valve. Pulmonary 
artery pressure was 55 mmHg. According to his medical 
history, he had undergone splenectomy at age 17. Aor-
tic valve replacement was scheduled for the patient and 
bileaflet mechanical valve replacement was performed. 
A total of 3 units of erythrocyte suspension were trans-
fused within 24 hours postoperatively. Postoperative 
transthoracic echocardiography showed normal aortic 
valve function and a maximum systolic gradient of 15 
mmHg. The patient was started on coumadin with a 
target INR of 3.0 to 3.5. He was discharged on the 5th 
postoperative day.

Close follow-up after valve replacement is required, 
considering the increased tendency to thrombosis in pa-
tients with β-thalassemia. Appropriate anticoagulant 
therapy should be planned by evaluating the predispo-
sing factors in patients.

Keywords: β-thalassemia, aortic valve replacement, 
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GİRİŞ

β-talasemi, β-globulin zincirinin sentezinde bozulma 
ile karakterize kalıtsal bir hemoglobinopatidir. Tala-
semi majör erken dönemde başlayan ciddi anemi ile 
karakterizedir ve yoğun demir şelazyon tedavileri ve 
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uygun transfüzyonlarla tedavi edilmelidir. Talasemi 
intermedia ise daha hafif bir anemi ve daha iyi bir 
prognoza sahiptir [1]. Kardiyak komplikasyonlar ta-
lasemi major hastalarında önemli mortalite ve mor-
bidite nedenlerinden biridir. Kronik hemolize bağlı 
anemi, buna bağlı yüksek kardiyak output, yineleyen 
kan transfüzyonları nedeniyle oluşan myokardiyal 
demir birikimi ve bunun sonucu oluşan kardiyom-
yopati, ayrıca myokardit, myokadriyal iskemi, kapak 
hastalıkları ve vasküler hastalıklar sol ventrikül fonk-
siyon bozukluğuna yol açar. Bununla birlikte, kronik 
hemoliz, anemi, elastik doku defektleri, makro ve 
mikrovasküler hastalıklar ve hiperkoagulobilite, sol 
ventrikül disfonksiyonu ve akciğer hasarı pulmoner 
vasküler rezistansı arttırarak pulmoner hipertansiyo-
na da neden olabilir. Yaşla beraber ilerleyen pulmoner 
hipertansiyon sağ ventrikül fonksiyon bozukluğu ve 
kalp yetmezliğine neden olabilmektedir [2]. Valvüler 
kalsifikasyonlar genelde yaşlı hastalarda aort steno-
zuna neden olur. Biküspit kapak gibi valvuler anor-
mallikler bu süreci hızlandırabilir.

Bu olgu sunumunda β-talasemi major tanısı ile takip 
edilmekte olan ciddi aort stenozlu genç hastada başa-
rılı aort kapak replasmanı operasyonunun sunulması 
amaçlanmıştır. 

OLGU SUNUMU

β-talasemi major tanısı ile takip edilmekte 27 yaşında 
erkek hastanın anamnezinde 10 yıl önce geçirilmiş 
splenektomi, düzenli kan transfüzyonları ve desfe-
roksamin kullanım öyküsü mevcuttu. Son 5 yıldaki 
ortalama hemoglobin değerleri 9-9,5 mg/dl ve ferri-
tin değerleri 650-700 ng/ml arasında seyretmekteydi. 
Beş yıl önce yapılan transtorasik ekokardiyografik 
(TTE) incelemesinde aort kapakta 35 mmHg sisto-
lik basınç gradyenti ve kalsifikasyon belirlenmiş ve 
yakın kardiyolojik takip altında izlenmekteydi. Ta-
kipleri sırasında asemptomatik bulgularının olmasına 
rağmen, TTE incelemesinde aortik kapaktaki maksi-
mum sistolik basınç gradyeni 80 mmHg, ejeksiyon 
fraksiyonu %40, sol ventrikül dilate, pulmoner arter 
basıncı 55 mmHg ve aort kapakta kalsifikasyon be-
lirlendi. Hastaya aort kapak replasmanı yapılması 
planlandı. Preoperatif değerlendirmede Hb: 9.2 mg/
dl, PLT: 450.000/µL, ferritin: 589 ng/ml olarak be-
lirlendi. Elektrokardiyografi’de (EKG) normal sinüs 
ritmi gözlemlendi. Operasyon odasına alınan hastaya 

16G kanül ile periferik damar yolu açıldı. Üç kanallı 
EKG, invaziv arter basıncı, santral venöz basınç, pe-
riferik oksijen saturasyonu ve vücut ısısı monitorize 
edildi. İdrar çıkışı ameliyat boyunca izlendi. Anestezi 
indüksiyonu için 0.1 mg/kg midazolam, 1,5 mg/kg 
propofol, 5 µg/kg fentanil ve 0.6 mg/kg rokuronyum 
bromür kullanıldı ve 8,5 mm endotrakeal tüp ile en-
tübe edildi. Yüzde 50 O2-hava karışımı ile mekanik 
ventilasyon uygulanan hastanın anestezi idamesi 
%5-6 vol/vol desfluran, 4 µg/kg/sa fentanil infüz-
yonu ve 0.2 mg/kg rokurunyum bromür intravenöz 
bolus dozları ile sağlandı. Heparinizasyonun ardın-
dan ACT>480 sn olunca kardiyopulmoner baypasa 
geçildi. İleri derecede kalsifik olan aort kapağın ye-
rine bileaflet mekanik aort kapak replase edildi. Kar-
diyopulmoner baypas çıkışında 5 µg/kg/dk dozunda 
dopamin infüzyonu başlanan hastanın intraoperatif 
kontrol transösefageal ekokardiyografik inceleme-
sinde normal mekanik kapak fonksiyonları saptandı 
ve paravalvüler kaçak görülmedi. İntraoperatif kan 
transfüzyonu gereksinimi olmayan hasta ameliyat 
sonrası Kardiyovasküler Cerrahi Yoğun Bakım Üni-
tesine transfer edildi. Anestezi süresi 130 dk, cerrahi 
süre 90 dk, kros klemp süresi 27 dk olarak belirlen-
di. Postoperatif dönemde hemoglobin değerleri 7.5-8 
mg/dl arasında seyreden hastaya postoperatif dönem-
de toplam 3 ünite eritrosit suspansüyonu transfüze 
edildi. Postoperatif TTE incelemesinde normal meka-
nik kapak fonksiyonları belirlendi ve aort kapak mak-
simum sistolik gradyenti 15 mmHg olarak ölçüldü. 
Oral kumadin tedavisi başlanan hasta postoperatif 24 
saatinde Kalp Damar Cerrahisi Servisine sevk edildi. 
Postoperatif 5. gününde hastaneden taburcu edildi. 

TARTIŞMA

Talasemi majör hastalarında hemoglobin değerlerini 
uygun düzeylerde tutabilmek için düzenli kan trans-
füzyonlarına gereksinim duyulmaktadır. Yineleyen 
bu transfüzyonların sonucu olarak adolesan döne-
me gelindiğinde oluşan demir yükü endokrin bezler, 
pankreas, karaciğer ve myokard gibi dokularda ha-
sara neden olur. Aşırı demir birikimine bağlı olarak 
perikardit, aritmiler ve myokardiyal yetmezlik görü-
lebilir. Bu nedenle özellikle puberte sonrası kardiyo-
vasküler açıdan hastaların mutlaka sıkı takip altında 
olmaları gerekmektedir [3].

Talasemilerde kalp kapak hastalıklarının patogenezi 
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elastik doku bozuklukları ile ilişkilidir. Kronik he-
molizin uzamış etkilerine bağlı oksidatif stres elastin 
metabolizması ve yapısal bozukluklarla ilişkili ola-
bilir. Elastik doku bozuklukları, leaflet kalınlaşma-
sı, yoğun kalsifikasyonlar veya korda tendinealarda 
rüptüre neden olabilir ve sonuçta infektif endokardit 
görülebilir [4].

Pulmoner hipertansiyon talasemilerde mortaliteyi 
arttıran bir faktör olarak kabul görmektedir. Pulmo-
ner hipertansiyonun patofizyolojisi ile ilgili çeşitli 
teoriler mevcuttur. Endotelyal disfonksiyona bağlı 
doku hipoksisi, anemiye bağlı yüksek kardiyak out-
put ve demir birikimine bağlı oksidatif doku hasarı 
nedeniyle pulmoner vasküler remodelling gibi çeşitli 
mekanizmalar öne sürülmüştür [5]. Gerek talasemi in-
termediada gerekse talasemi majörde eski çalışmalar 
pulmoner hipertansiyon sıklığının %65-70 arasın-
da olduğu bildirse de [6,7] daha yeni çalışmalarda bu 
oranın %10’larda olduğu görülmektedir [8]. Her ne 
kadar bu orandaki düşüşün tedavideki gelişmeler ve 
hastaların yakın izlemi ile ilişkili olduğu söylense de 
henüz bu teoriyi destekleyen yeterli veri bulunma-
maktadır [9]. Splenektomi de pulmoner hipertansiyon 
gelişimi için bir risk faktörüdür. Elli sekiz talasemisi 
hastasının otopsi bulgularının karşılaştırıldığı bir ça-
lışmada splenektomili hastaların %54’ünde pulmo-
ner vasküler değişiklikler saptanırken, splenektomi 
yapılmamışlarda bu oranın %14 olduğu bildirilmiştir 
[10]. Splenektomiden sonra pnömoni ve plevral efüz-
yon gibi pulmoner komplikasyonların geliştiği açık 
olarak bilinmekle birlikte, splenektominin pulmoner 
hipertansiyon için tek başına bir etken olduğuna dair 
yeterli kanıt yoktur. Başka faktörlerle beraber pulmo-
ner hipertansiyon gelişimine uygun zemin hazırladığı 
üzerindeki araştırmalar devam etmektedir [11]. Olgu-
muzda da geçirilmiş splenektomi öyküsünün bulun-
ması ve preoperatif değerlendirmede pulmoner arter 
basıncının 55 mmHg olarak tespit edilmesi splenek-
tomi ile pulmoner hipertansiyon arasındaki ilişkiyi 
destekler niteliktedir. 

Talasemi hastalarında hiperkoagulobilite ve trombo-
za eğilim vardır. Fosfolipitlerin açığa çıkmasını sağ-
layan eritrosit membran hasarı, splenektomi sonrası 
gelişen kronik platelet aktivasyonu ve trombositozis, 
protein C ve protein S yapımında karaciğer hasarı ve 
hemosiderozise bağlı olarak bozulma gibi bazı meka-
nizmalar bu durumu açıklamak için öne sürülmüştür 

[12]. Hiperkoagülopatiye bu eğilim nedeniyle antiko-
agülan tedaviye rağmen, replase kapakta tromboza 
eğilim mevcuttur. Farmakis ve ark. [13] tarafından aor-
tik kapak replasmanı sonrası warfarin tedavisi altında 
olmasına rağmen, 6. ayda mekanik kapakta tromboz 
gelişen β-talasemili bir hasta bildirilmiştir.  Özellikle 
splenektomili talasemi hastalarında hasarlı eritrosit 
sayısında artış ve trombositozis nedeniyle hiperko-
agulobiliteye artmış eğilimin olduğunu bildiren ça-
lışmalar mevcuttur [14]. Hiperkoagulobilitenin öngö-
rülmesi için talasemi hastalarında tromboelastometri 
kullanımı ile ilgili sınırlı sayıda çalışma bulunmak-
tadır [15,16]. Her ne kadar akut veya daha önce venöz 
tromboemboli geçirmiş kişilerde hiperkoagülobilite 
durumunu değerlendirmek için tromboelastometri 
ile yapılan çalışmalar, tromboelastometrinin hiper-
koagülobiliteye son derece duyarlı olduğunu bildirse 
de talasemi hastalarında hiperkoagülobilite için rutin 
kullanılan güvenilir bir tarama testi veya venöz trom-
boembolizm oluşumunu öngören bir laboratuvar testi 
henüz bulunmamaktadır [17]. Bu nedenle postoperatif 
dönemde hastalarda antikoagülan tedavinin ve rep-
lase kapağın sıkı takibi gerekmektedir. Olgumuzda 
ameliyat sonrası oral kumadin tedavisi ile bu risk en-
gellenmeye çalışılmıştır. Hastanın takiplerinde nor-
mal kapak fonksiyonları saptanmış ve herhangi bir 
tromboz bulgusuna rastlanmamıştır. 

Kapak seçiminde hastanın yaşı, prognozu, sağkalım 
beklentisi, hiperkoagülasyona predispozan faktör-
lerin gözönünde bulundurulması gerekmektedir. Bu 
olgunun genç yaşı ve biyolojik kapakta erken agresif 
kalsifikasyon olasılığı nedeniyle mekanik kapak rep-
lasmanı yeğlenmiştir. 

Sonuç olarak, β-talasemi hastalarında kapak replas-
manı sonrası artmış tromboz riski nedeniyle yakın 
takip gereklidir. Antikoagülan tedavinin hedefi hasta-
ya ve tromboz için predispozan faktörlerin varlığına 
göre değerlendirilmelidir. 
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