
Major Talassemiyada Kardiomiopatiya

Klinik Hal 

Dr. Günay Hətəmova

gunay.hatamova@yahoo.com



β-talassemiya(Cooley’s anemia) 

➢Xroniki hemolitik anemiya

➢ İrsən ötürülür

➢ Populyasiyanın 5 % ni təşkil edir

➢Ömürlük hemotransfuziya gərəkdirir

➢ 35 yaşa qədər insanlarda qəfləti ürək ölümünün səbəblərindən biridir



YAYILMASI

• Aralıq dənizi hövzəsi, Yaxın Şərq, Şimali Hindistan və Cənub-Şərqi Asiyada

yayılmışdır.

• Bu xəstələrin Şimali Amerika və Qərbi Avropaya immiqrasiyası həmin 

ölkələrdə β-talassemiyanı qlobal sağlamlıq probleminə çevirmişdir .

Rund D, Rachmilewitz E. Beta-thalassemia. N Engl J Med. 2005; 353:1135–1146.



Patogenezi 

• β-talassemiya: β-qlobin zəncirlərinin sintezinin azalması

• α-zəncirlərinin sayının artması

• Qeyri effektiv Eritropoez 

• Dəmir yükünün,ferritinin artması

Ehlers KH, Levin AR, Markenson AL, Marcus JR, Klein AA, Hilgartner MW, Engle MA. Longitudinal study of cardiac function 
in thalassemia major. Ann N Y Acad Sci. 1980; 344:397–404.



Yaşam müddəti

• 1960-cı ildə 41 xəstədən ibarət qrupda xəstələrin yalnız 37%-də 16 yaşında sağ 

qalım.

• 1990-ci il eyni yaşda olan xəstələrdə 95% sağ qalım izlənmişdir. 

• Böyük Britaniyanın talassemiya reyestrinə görə 35 yaşında sağ qalma 50%, İtaliya

araşdırmasına görə isə 65% təşkil etmişdir

• 2004-cü ildə 40 yaşda sağ qalım 83% izlənmişdir

• Engle MA, Erlandson M, Smith CH. Late cardiac complications of chronic, refractory anemia with hemochromatosis. Circulation. 1964;30:698–705. Crossref. 
PubMed.





Fenotipi

β-talassemiya kardiomiopatiyasının 2 fərqli fenotipi var

• Dilatasion 

Sol mədəciyin genişlənməsi

Kontraktalitənin pozulması

• Restriktiv 

Sağ mədəciyin relaksasiyasının pozulması

Ağciyər hipertenziyası

Sağ ürək çatışmazlığı





• 52 patients with thalassemia major with heart failure, 83% of cases had left-

sided heart failure, with left ventricular dilatation and reduced contractility

mean age, (22±4 years versus 31±6 years) (mean ejection fraction, 36±9%)

• The remaining 17% of patients in this series had right heart failure, with 

right ventricular dilatation and dysfunction, significant tricuspid 

regurgitation, and increased pulmonary artery pressure and signs of 

restrictive left ventricular filling.

Kremastinos DT, Tsetsos GA, Tsiapras DP, Karavolias GK, Ladis VA, Kattamis CA. Heart failure in beta thalassemia: a 5-year follow-up 

study. Am J Med. 2001;111:349–354. Crossref. PubMed.



Diaqnostikası



Management



Müalicəsi



Klinik hal

• 21 yaşlı qadın

• 2 aylığından hemotransfuziya

• Hər ay 2-3 vahid er-kütlə

• ŞD Tip I

• Splenektomiya

• 12.01.2023-cü ildə sümük iliyi tranplantasiyası TC planlaşdırılır.





• A/T 60/40 mm Hg süt

• Ps-120 d.aritmik

• EF 15%, II MÇ

• Portal vena trombozu

• Hba1c 9.32

• Hgb 11 q/dl. HCT 34.5%.WBC 17.000

• Ferritin 1667 ng|ml

Təyinat

• Dobutamin 20 mkq/ kq 

• Noradrenalin 0.3 mkq/ kq 

• Dopmin 16 mkq/ kq 

• Desferol 2.5 mg 

25.08.2023-cü ildə Kəskin Ürək Çatışmazlığı 

diaqnozu ilə hospitalımıza yerləşdirildi.











Nəticə 

• Dəmir depolanması ürək çatışmazlığının inkişafı üçün triggerdir

• İltihabi və immunogenetik faktorlar qoşulsa sol mədəciyin sistolik

disfunksiyasına, dilatasiyasına səbəb ola bilir

• İzolə dəmir overloadı sol mədəciyin diastolik disfunksiyası ilə

miokardın restriksiyasına , ağciyər hipertenziyası və sağ mədəciyin

dilatasiyasına səbəb olur.

• Hemotransfuziya, dəmir-xelat terapiyası və ürək çatmazlığı 

müalicəsi xəstələrin proqnozunu , sağ qalma səviyyəsini

yaxşılaşdırır.



Diqqətinizə görə minnətdaram


