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-talasemi hastalarinda elastik doku defektinin bir so-
nucu olarak kalp kapak hastaliklar goriilebilmektedir.
Bu hastalarda, kapak replasmani sonrast pulmoner
komplikasyonlar ve protez kapakta hizl tromboz olus-
mast olasihigr gozoniinde bulundurulmalidir. Bu olgu
sunumu ile ff-talasemi nedeniyle takip edilen hastada
yapilan aort kapak replasmant deneyimimizi sunmayu
amagladik.

B-talasemi major tansiyla takip edilen 27 yasinda er-
kek hastamin ekokardiyografi incelemesinde ciddi aort
darligr ve yetmezligi, sol ventrikiil disfonksiyonu (EF:
%40), sol ventrikiil dilatasyonu ve aortta 80 mmHg
sistolik gradient saptandi. Pulmoner arter basinct 55
mmHg bulundu. Anamnezinde 10 yul once gegirilmis
splenektomi oykiisii mevcuttu. Hastaya aortik kapak
replasmanu planlandy ve bileaflet mekanik kapak rep-
lasmany yapildi. Hastaya postoperatif 24 saat iginde
toplam 3 iinite eritrosit siispansiyonu replase edildi.
Kontrol ekokardiyografisinde normal aort kapak fonk-
siyonlart belirlendi ve maksimum sistolik gradient 15
mmHg él¢iildii. INR degeri 3-3,5 arasinda olacak sekil-
de oral kumadin tedavisi baglandi. Ameliyat sonrast 5.
giiniinde taburcu edildi.

[-talasemi hastalarinda artnus tromboz egilimi gozo-
niinde bulundurularak kapak replasmani sonrast ya-
kan takip gerekmektedir. Uygun antikoagulan tedavi
hastada mevcut predispozan fakiorler degerlendirile-
rek planlanmalidur.
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ABSTRACT

Aortic Valve Replacement in a Patient with
S-Thalassemia

Heart valve diseases can be seen as a consequence of
elastic tissue defect in f-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 P-thalassemia.

Transthoracic echocardiography of a 27-year-old male
patient followed-up with the diagnosis of f3-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 f-thalassemia. Appropriate anticoagulant
therapy should be planned by evaluating the predispo-
sing factors in patients.

Keywords: S-thalassemia, aortic valve replacement,
pulmonary hypertension, anticoagulant
therapy

GIRIS

[-talasemi, B-globulin zincirinin sentezinde bozulma
ile karakterize kalitsal bir hemoglobinopatidir. Tala-
semi major erken donemde baglayan ciddi anemi ile
karakterizedir ve yogun demir selazyon tedavileri ve
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uygun transfiizyonlarla tedavi edilmelidir. Talasemi
intermedia ise daha hafif bir anemi ve daha iyi bir
prognoza sahiptir ™. Kardiyak komplikasyonlar ta-
lasemi major hastalarinda 6nemli mortalite ve mor-
bidite nedenlerinden biridir. Kronik hemolize bagl
anemi, buna bagl yiiksek kardiyak output, yineleyen
kan transfiizyonlar1 nedeniyle olugsan myokardiyal
demir birikimi ve bunun sonucu olusan kardiyom-
yopati, ayrica myokardit, myokadriyal iskemi, kapak
hastaliklar1 ve vaskiiler hastaliklar sol ventrikiil fonk-
siyon bozukluguna yol acar. Bununla birlikte, kronik
hemoliz, anemi, elastik doku defektleri, makro ve
mikrovaskiiler hastaliklar ve hiperkoagulobilite, sol
ventrikiil disfonksiyonu ve akciger hasari pulmoner
vaskiiler rezistansi arttirarak pulmoner hipertansiyo-
na da neden olabilir. Yasla beraber ilerleyen pulmoner
hipertansiyon sag ventrikiil fonksiyon bozuklugu ve
kalp yetmezligine neden olabilmektedir . Valviiler
kalsifikasyonlar genelde yashi hastalarda aort steno-
zuna neden olur. Bikiispit kapak gibi valvuler anor-
mallikler bu siireci hizlandirabilir.

Bu olgu sunumunda p-talasemi major tanisi ile takip
edilmekte olan ciddi aort stenozlu geng¢ hastada baga-
ril1 aort kapak replasmani operasyonunun sunulmasi
amaclanmigtir.

OLGU SUNUMU

[-talasemi major tanist ile takip edilmekte 27 yaginda
erkek hastanin anamnezinde 10 yil 6nce gecirilmig
splenektomi, diizenli kan transfiizyonlar1 ve desfe-
roksamin kullanim 6ykiisii mevcuttu. Son 5 yildaki
ortalama hemoglobin degerleri 9-9,5 mg/dl ve ferri-
tin degerleri 650-700 ng/ml arasinda seyretmekteydi.
Bes yil once yapilan transtorasik ekokardiyografik
(TTE) incelemesinde aort kapakta 35 mmHg sisto-
lik basing gradyenti ve kalsifikasyon belirlenmis ve
yakin kardiyolojik takip altinda izlenmekteydi. Ta-
kipleri sirasinda asemptomatik bulgularinin olmasina
ragmen, TTE incelemesinde aortik kapaktaki maksi-
mum sistolik basin¢ gradyeni 80 mmHg, ejeksiyon
fraksiyonu %40, sol ventrikiil dilate, pulmoner arter
basmci 55 mmHg ve aort kapakta kalsifikasyon be-
lirlendi. Hastaya aort kapak replasmani yapilmasi
planlandi. Preoperatif degerlendirmede Hb: 9.2 mg/
dl, PLT: 450.000/uL, ferritin: 589 ng/ml olarak be-
lirlendi. Elektrokardiyografi’de (EKG) normal siniis
ritmi gozlemlendi. Operasyon odasina alinan hastaya
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16G Kaniil ile periferik damar yolu acildi. Ug kanalli
EKG, invaziv arter basinci, santral vendz basing, pe-
riferik oksijen saturasyonu ve viicut 1s1s1 monitorize
edildi. Idrar ¢ikig1 ameliyat boyunca izlendi. Anestezi
indiiksiyonu i¢in 0.1 mg/kg midazolam, 1,5 mg/kg
propofol, 5 ug/kg fentanil ve 0.6 mg/kg rokuronyum
bromiir kullanildi ve 8,5 mm endotrakeal tiip ile en-
tiibe edildi. Yiizde 50 O,-hava karigimi ile mekanik
ventilasyon uygulanan hastanin anestezi idamesi
%5-6 vol/vol desfluran, 4 pug/kg/sa fentanil infiiz-
yonu ve 0.2 mg/kg rokurunyum bromiir intravenoz
bolus dozlari ile saglandi. Heparinizasyonun ardin-
dan ACT>480 sn olunca kardiyopulmoner baypasa
gecildi. fleri derecede kalsifik olan aort kapagin ye-
rine bileaflet mekanik aort kapak replase edildi. Kar-
diyopulmoner baypas cikisinda 5 pg/kg/dk dozunda
dopamin infiizyonu basglanan hastanin intraoperatif
kontrol transosefageal ekokardiyografik inceleme-
sinde normal mekanik kapak fonksiyonlar1 saptandi
ve paravalviiler kacak goriilmedi. Intraoperatif kan
transfiizyonu gereksinimi olmayan hasta ameliyat
sonrast Kardiyovaskiiler Cerrahi Yogun Bakim Uni-
tesine transfer edildi. Anestezi siiresi 130 dk, cerrahi
siire 90 dk, kros klemp siiresi 27 dk olarak belirlen-
di. Postoperatif donemde hemoglobin degerleri 7.5-8
mg/dl arasinda seyreden hastaya postoperatif donem-
de toplam 3 {inite eritrosit suspansiiyonu transfiize
edildi. Postoperatif TTE incelemesinde normal meka-
nik kapak fonksiyonlar1 belirlendi ve aort kapak mak-
simum sistolik gradyenti 15 mmHg olarak 6l¢iildii.
Oral kumadin tedavisi baglanan hasta postoperatif 24
saatinde Kalp Damar Cerrahisi Servisine sevk edildi.
Postoperatif 5. giiniinde hastaneden taburcu edildi.

TARTISMA

Talasemi major hastalarinda hemoglobin degerlerini
uygun diizeylerde tutabilmek icin diizenli kan trans-
flizyonlarma gereksinim duyulmaktadir. Yineleyen
bu transfiizyonlarin sonucu olarak adolesan done-
me gelindiginde olusan demir yiikii endokrin bezler,
pankreas, karaciger ve myokard gibi dokularda ha-
sara neden olur. Asirt demir birikimine bagli olarak
perikardit, aritmiler ve myokardiyal yetmezlik gorii-
lebilir. Bu nedenle 6zellikle puberte sonrasi kardiyo-
vaskiiler acidan hastalarin mutlaka siki takip altinda
olmalar1 gerekmektedir .

Talasemilerde kalp kapak hastaliklarinin patogenezi
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elastik doku bozukluklar ile iligkilidir. Kronik he-
molizin uzamisg etkilerine bagli oksidatif stres elastin
metabolizmasi ve yapisal bozukluklarla iligkili ola-
bilir. Elastik doku bozukluklari, leaflet kalinlagma-
s1, yogun kalsifikasyonlar veya korda tendinealarda
riiptiire neden olabilir ve sonugta infektif endokardit
goriilebilir ¥,

Pulmoner hipertansiyon talasemilerde mortaliteyi
arttiran bir faktor olarak kabul gérmektedir. Pulmo-
ner hipertansiyonun patofizyolojisi ile ilgili cesitli
teoriler mevcuttur. Endotelyal disfonksiyona bagh
doku hipoksisi, anemiye baglh yiiksek kardiyak out-
put ve demir birikimine bagli oksidatif doku hasari
nedeniyle pulmoner vaskiiler remodelling gibi cesitli
mekanizmalar 6ne siiriilmiigtiir . Gerek talasemi in-
termediada gerekse talasemi majorde eski caligmalar
pulmoner hipertansiyon sikliinin %65-70 arasin-
da oldugu bildirse de " daha yeni calismalarda bu
oranin %10’larda oldugu goriilmektedir ®1. Her ne
kadar bu orandaki diisiisiin tedavideki gelismeler ve
hastalarin yakin izlemi ile iligkili oldugu sdylense de
heniiz bu teoriyi destekleyen yeterli veri bulunma-
maktadir !, Splenektomi de pulmoner hipertansiyon
geligimi i¢in bir risk faktoriidiir. Elli sekiz talasemisi
hastasinin otopsi bulgulariin karsilastirildig: bir ca-
lismada splenektomili hastalarin %54’tinde pulmo-
ner vaskiiler degisiklikler saptanirken, splenektomi
yapilmamiglarda bu oranin %14 oldugu bildirilmistir
1101 Splenektomiden sonra pnémoni ve plevral efiiz-
yon gibi pulmoner komplikasyonlarin gelistigi acik
olarak bilinmekle birlikte, splenektominin pulmoner
hipertansiyon i¢in tek bagina bir etken olduguna dair
yeterli kanit yoktur. Bagka faktorlerle beraber pulmo-
ner hipertansiyon gelisimine uygun zemin hazirladig:
lizerindeki aragtirmalar devam etmektedir "Y. Olgu-
muzda da gegirilmis splenektomi Oykiisiiniin bulun-
masi1 ve preoperatif degerlendirmede pulmoner arter
basmcinin 55 mmHg olarak tespit edilmesi splenek-
tomi ile pulmoner hipertansiyon arasindaki iligkiyi
destekler niteliktedir.

Talasemi hastalarinda hiperkoagulobilite ve trombo-
za egilim vardir. Fosfolipitlerin agiga ¢ikmasini sag-
layan eritrosit membran hasari, splenektomi sonrasi
gelisen kronik platelet aktivasyonu ve trombositozis,
protein C ve protein S yapiminda karaciger hasar1 ve
hemosiderozise bagli olarak bozulma gibi bazi meka-
nizmalar bu durumu agiklamak icin 6ne stirtilmiistiir

121 Hiperkoagiilopatiye bu egilim nedeniyle antiko-
agiilan tedaviye ragmen, replase kapakta tromboza
egilim mevcuttur. Farmakis ve ark. ¥ tarafindan aor-
tik kapak replasmani sonrasi warfarin tedavisi altinda
olmasina ragmen, 6. ayda mekanik kapakta tromboz
gelisen B-talasemili bir hasta bildirilmistir. Ozellikle
splenektomili talasemi hastalarinda hasarli eritrosit
sayisinda artig ve trombositozis nedeniyle hiperko-
agulobiliteye artmis egilimin oldugunu bildiren ca-
lismalar mevcuttur "4, Hiperkoagulobilitenin 6ngo-
riilmesi i¢in talasemi hastalarinda tromboelastometri
kullanimui ile ilgili sinirli sayida ¢alisma bulunmak-
tadir 519, Her ne kadar akut veya daha 6nce vendz
tromboemboli gecirmis kisilerde hiperkoagiilobilite
durumunu degerlendirmek icin tromboelastometri
ile yapilan caligmalar, tromboelastometrinin hiper-
koagiilobiliteye son derece duyarli oldugunu bildirse
de talasemi hastalarinda hiperkoagiilobilite i¢in rutin
kullanilan giivenilir bir tarama testi veya vendz trom-
boembolizm olusumunu 6ngoren bir laboratuvar testi
heniiz bulunmamaktadir "”. Bu nedenle postoperatif
donemde hastalarda antikoagiilan tedavinin ve rep-
lase kapagin siki takibi gerekmektedir. Olgumuzda
ameliyat sonrasi oral kumadin tedavisi ile bu risk en-
gellenmeye calisilmigtir. Hastanin takiplerinde nor-
mal kapak fonksiyonlar1 saptanmis ve herhangi bir
tromboz bulgusuna rastlanmamustir.

Kapak seciminde hastanin yasi, prognozu, sagkalim
beklentisi, hiperkoagiilasyona predispozan faktor-
lerin gozoniinde bulundurulmasi gerekmektedir. Bu
olgunun geng yasi ve biyolojik kapakta erken agresif
kalsifikasyon olasilig1 nedeniyle mekanik kapak rep-
lasmani yeglenmistir.

Sonug olarak, (3-talasemi hastalarinda kapak replas-
mani sonrasi artmig tromboz riski nedeniyle yakin
takip gereklidir. Antikoagiilan tedavinin hedefi hasta-
ya ve tromboz icin predispozan faktorlerin varligina
gore degerlendirilmelidir.
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