DOI: 10.4274/nkmj.galenos.2024.69772
Nam Kem Med J 2024;12(2):142-144

EDITORE MEKTUP/LETTER TO THE EDITOR

Kalp Yetmezliginin Onlenebilir Bir Nedeni Olarak Hemokromatozis:
Nadir Bir Olgu

Hemochromatosis as a Preventable Cause of Heart Failure: A Rare Case
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Sayin Editor,

Yirmi dokuz yasinda erkek hasta acil servise ¢arpinti ve bayilma
hissi ile basvurdu. Elektrokardiyografide ventrikiiler tasikardi
saptandi ve kardiyoversiyon ile siniis ritmi saglandi. Hastanin
tibbi Gykisiinden 1 yasinda talasemi majér (TM) tanisi aldigy,
5 yasinda splenektomi ve dis merkezlerde kan transfiizyonlari
oldugu o6dgrenildi. Hastanin hematoloji klinigimizdeki yatis
kayitlarinin incelenmesi tizerine 6 Ekim 2015'de demir birikimi
nedeniyle yapilan T2* sekansli kardiyak manyetik rezonans
(KMR) incelemesinde interventrikiiler septumdaki T2* degerinin
20,3 msn oldugu gorildi ve klinik takip onerildi.

Bu tarihten sonraki 8 yillik dénemde hastaya miyokardiyal
demir yiliklenmesini degerlendirmek icin T2* sekans KMR
incelemeleri yapildi. Sonuclar sirasiyla 6 msn ve 4,5 msn
degerlerini ortaya koydu. Hematoloji kliniginin onerilerine
ragmen hasta kardiyoloji kontrollerine gitmemis ve demir
selasyonu icin recete edilen deferipron 500 mg 3x2 tedavisine
devam etmemistir. Ayrica hasta son 1,5 yildir hastanemizi
ziyaret etmemistir. Koroner yogun bakim unitesine yatirilan
hastaya ekokardiyografi yapildi.

Sonuclar %40k bir ejeksiyon fraksiyonu, sol ventrikil
(LV) dilatasyonu ve global hipokinezi gosterdi. Kaydedilen

goriintiilerde gerilim ekokardiyografisi de yapildi ve LV global
boylamasina gerilim degerinde normale kiyasla -%17,7
degerinde bir diisiis oldugu gériildii. interventrikiiler septumda
gerilim degerinde daha belirgin bir distis gorildi (Sekil 1B).
VT'nin nedenini belirlemek icin koroner anjiyografi yapildi.
Koroner arterlerin normal oldugu gorilda (Sekil 1C, 1D).

Hastanin serum ferritin diizeyi 2000 pg/L'den yiiksekti.
Kardiyoloji konseyinde hematoloji uzmaninin da katihmiyla
hastanin mevcut ve onceki KMR bulgulari degerlendirildi.
Klinik durumun sekonder hemokromatozisin neden oldugu
kardiyomiyopati/kalp yetmezligine bagl oldugu belirlendi.
Kardiyak demir yuikiinii aragtirmak icin bir KMR gortintiilemesi
daha vyapildi. KMR gorintilemesinde 4 odacikli sine
goriintiilerde LV'de genisleme ve sistolik fonksiyonda azalma
saptandi. interventrikiiler septumdaki ortalama T2* degeri
5 milisaniyeden azdi (Sekil 2). Bu sonuclara dayanarak
hastaya talasemi dolayisiyla siklikla yapilan transflizyonlar
sonucu kardiyak demir birikiminin neden oldugu sekonder
hemokromatozise bagh kalp yetmezligi tanisi  kondu.
Kardiyoloji klini§ginde takip ve tedavi edilen hastaya giinde bir
kez ramipril 2,5 mg, giinde bir kez spironolakton 25 mg, glinde
iki kez karvedilol 6,25 mg ve haftada iki kez furosemid 40 mg
recete edildi. Ayrica, ani kardiyak 6limu dnlemek icin glinde iki
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Sekil 1. A) EKG'de ventrikiiler tasikardi. B) Gerilme ekokardiyografide 6zellikle interventrikiiler septumda olmak Uizere gerilme
degerlerinde azalma goriliiyor. C) Koroner anjiyografide sol sistem normal. D) Koroner anjiyografide sag sistem normal

EKG: Elektrokardiyografi

Min/Max: 4.00/5.00
Mean/SD: 4.27/0.46
Area: 0.48 cm?
Sum: 94.00
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Sekil 2. KMR gériintiilemede demir birikimini gdstermek
icin T2-yildiz (T2*) haritalamasi

KMR: Kardiyak manyetik rezonans

kez 200 mg amiodaron recete edildi. Konsey sekonder koruma
icin kardiyoverter-defibrilatér implantasyonu gerceklestirdi.
Hematoloji konsiltasyonunu takiben, giinde ¢ kez alinan
500 mg deferipron ile demir selasyon tedavisi baslatildi. Hasta
poliklinik takibi 6nerisiyle taburcu edildi.

Buolgu,TM hastalarigibisik kan transfiizyonuyapilan hastalarda
miyokardiyal demir yliklenmesine bagli kardiyak disfonksiyon
gelisme potansiyelini vurgulamaktadir. Bu nedenle, hastalarin
kalp yetmezliginin &nlenebilir bir nedeni
hemokromatozis acisindan periyodik kontrollerden geg¢mesi
onemlidir. Miyokard biyopsisinin invaziv ve hasta takibi igin

olan kardiyak

pratik olmayan bir yontem olmasi, alternatif tani yontemlerinin
arastirilmasini gerekli kilmaktadir'. Bunun yerine, mimkdinse,
KMR T2* degerini takip etmelidir®®. Calismalarda, KMR'de
saptanan T2* azalmasinin LV disfonksiyonu ve artmis kardiyak
olay riski ile iligkili oldugu bildirilmistir'=. KMR'de T2* 6l¢timleri,
kisa eksenli goriintuler Uzerinde coklu ekokardiyografi T2*
sekansi kullanilarak midventrikiiler seviyeden gecen tek bir
kesitten elde edilir®*. @IgUm, interventrikiler septumun sinyal
yogunlugunun ekokardiyografi slresine gore degisimine
dayanir®. T2*
miyokardiyal demir konsantrasyonu arasinda bir korelasyon
oldugunu gostermistir. Bu deger 20 ms'nin altina dusttiglinde
yuikleme baslar ve 10 ms'nin altina diistiglnde kalp yetmezligi
gelisme riski cok yiiksektir*. Ayrica, literatlirde bildirildigi
gibi, gerilme ekokardiyografiden elde edilen LV GLS degeri
ile KMR goriintiileme ile belirlenen T2* degerleri arasinda

Arastirmalar  miyokardiyal degerleri ile

iyi bir korelasyon vardir. Bu nedenle, KMR goriintiilemeye
erisimi olmayan merkezlerde, demir birikiminin neden oldugu
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subklinik disfonksiyonu tespit etmek icin ekokardiyografi ve
GLS incelemesi alternatif olarak dustindlebilir®.

Sonuc olarak, siklikla kan transfiizyonlari yapilan TM hastalarina
demir selasyon tedavisi uygulanmalidir. LV fonksiyonunun
ve demir birikiminin T2* sekansi kullanilarak arastiriimasi,
gerilme ekokardiyografi vefveya KMR incelemesini iceren
ekokardiyografik inceleme ile birlikte, ikincil hemakromatozise
bagl kalp yetmezliginin erken tespitinde klinisyene vyol
gosterebilir.

Etik

Hasta Onayi: Calismamiza dahil edilen tiim hastalardan
bilgilendirilmis onam formu alinmigtir.
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Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi
bir cikar catismasi bildirmemistir.

Finansal Destek: Calismamiz icin hicbir kurum ya da kisiden
finansal destek alinmamistir.
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