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مقدمه

بيماري بتا تالاسمي ماژور يك  اختلال ژنتيكي درتوليد زنجيره هاي بتاي هموگلوبين است و منجر به كاهش شديد طول عمر گلبول هاي قرمز مي گردد. آنمي هموليتيك شديد وپيش رونده در شش ماهه دوم زندگي ايجاد مي شود و ترانسفوزيون مكررخون براي جلوگيري ازضعف شديد و ناتواني قلبي ناشي از آنمي  ضروري است (1).

اگردرمان آهن زدايي دردهه اول زندگي انجام نشود هموسيدروز قلبي در دهه دوم اجتناب ناپذيراست. دسفروكسامين (DFO)1 داروي دافع آهن است كه باعث افزايش دفع آهن در ادرار مي شود و ذخيره آهن راكاهش 
مي دهد. هم چنين قادر به كاهش پروليفراسيون فيبروبلاست ها و فيبروز داخل پارانشيمي در قلب, كبد و پانكراس مي شود. درمان با اين دارو بيماران را درمقابل اختلال عملكرد بطن چپ ايمن مي سازد و از آسيب ناشي از راديكال هاي آزاد آهن  در ميوكارد جلوگيري مي كند. علي رغم درمان با DFO هنوز هم شايع ترين علت مرگ در بيماران تالاسمي (63%كل موارد) اختلالات قلبي است (1).

عوارض قلبي دربيماران تالاسمي ماژور شامل پريكارديت محدود كننده ,نارسايي قلبي وآريتمي است. آهن ابتدا در ميوكارد بطني و نهايتا"در بافت هدايتي قلب رسوب مي كند. بررسي هاي قلبي در اين بيماران ضروري است. معمولاً از الكتروكارديوگرافي, نوارقلب 24 ساعته و آنژيوگرافي راديو نوكلئوتيد براي كنترل بيماران استفاده مي شود (3).

هدف از اين مطالعه بررسي عوارض قلبي دربيماران 
بتا تالاسمي ماژور مراجعه كننده به بيمارستان شهيد مدني خرم آباد بود.

مواد و  روشها

در اين مطالعه توصيفي ـ تحليلي كه در نيمه اول سال تمام بيماراني كه بر اساس آزمايش هموگلوبين الكتروفورز تشخيص تالاسمي ماژور داشتند و در درمانگاه تالاسمي بيمارستان داراي پرونده بودند و براي ترنسفوزيون خون مراجعه مي كردند تحت بررسي قرار گرفتند. از تمام بيماران معاينه كامل قلب و اكوكارديوگرافي توسط متخصص قلب و عروق انجام شد. آزمايشات هموگلوبين، هماتوكريت و فريتين سرم توسط آزمايشگاه مرجع انجام شد. متغيرهاي مطالعه شده شامل سن، جنس، فريتين سرم، سن تزريق خون، فواصل تزريق خون، سن استفاده از دسفرال، گروه خوني و سطح هموگلوبين بود. تمام اطلاعات با پرسش نامه جمع آوري شد و با برنامه SPSS تحليل آماري گرديد.

يافته ها        .
از 100بيمار تحت مطالعه 55% مذكر و45% مؤنث بودند. بيشترين تعداد در هر دو جنس در رده سني 10-5 سالگي بود. 

سطح فريتين  خون در77% بيماران بين 1500-1000 نانوگرم در ميلي ليتر بود. اكثر بيماران تالاسمي (36%) گروه خوني Aداشتند. در65% بيماران سن تززيق خون در6 ماهگي و در 51% فواصل تزريق  خون هر 26 تا 35 روز بود. در 75% سن استفاده از دسفرال كمتر از پنج سالگي بود و 85% بيماران هموگلوبين 6-8 داشتند.
از كل بيماران مبتلا به تالاسمي 33% داراي بيماري قلبي بودندكه شامل: اختلال سيستوليك بطن چپ از نوع محدود كننده واختلال دياستوليك بطن چپ با كسر جهشي 50-55 درصد، در 6 بيمار بزرگي هر چهار حفره و كارديو ميوپاتي بانارسايي بالا رونده  با كسر جهشي 50-45 درصد، در 2 بيمار فشار خون ريوي شديد, نارسايي دريچه آئورت و سه لختي, اختلال بطن چپ و راست و پريكاريال افيوژن باكسرجهشي 
55-45 درصد در 2 بيمار مشاهده شد. در بقيه بيماران بزرگي بطن چپ به تنهايي يا همراه بزرگي بطن راست باكسرجهشي 60 درصد وجود داشت.
از افرادي كه داراي بيماري قلبي بودند 5/54% مذكر و
5/45% مونث بودند. در 23% از بيماران فريتين سرم بين 
2000-1500 نانوگرم درميلي ليتر بود. بيشترين تعداد بيماران در گروه 20-11 سال قرار داشتند (جدول شماره 1). 

جدول 1-توزيع فراواني بيماري قلبي در افراد بتا تالاسمي ماژور از نظر سن

	جمع
	ندارد
	دارد
	بيماري قلبي

سن

	
	درصد
	تعداد
	درصد
	تعداد
	

	16
	16%
	16
	0
	0
	كمتر از 5

	48
	41%
	41
	7%
	7
	10-5

	18
	8%
	8
	10%
	10
	15-11

	16
	2%
	2
	14%
	14
	20-16

	2
	0
	0
	2%
	2
	25-21

	100
	67%
	67
	33%
	33
	جمع


سن شروع تزريق خون در20% بين يك تا دو سالگي بوده است. سن استفاده از دسفرال در 25% بعد از پنج سالگي بود (جدول شماره 2).
جدول 2-توزيع فراواني بيماري قلبي در افراد بتا تالاسمي ماژور از نظر سن استفاده از دسفرال بر حسب سال
	جمع
	ندارد
	دارد
	بيماري قلبي

سن

	
	درصد
	تعداد
	درصد
	تعداد
	

	75
	67%
	67
	8%
	8
	كمتر از 5

	19
	0
	0
	19%
	19
	5-10

	6
	0
	0
	6%
	6
	15-11

	0
	0
	0
	0
	0
	20-16

	0
	0
	0
	0
	0
	25-21

	100
	67%
	67
	33%
	33
	جمع


 بيشتر بيماران قلبي گروه خوني O داشتند و دو مورد مرگ به علت نارسايي قلبي وجود داشت.

بر اساس آزمون كاي ـ دو بين سن بيمار، سن استفاده از دسفرال، فريتين سرم و بيماري قلبي رابطه معني وجود داشت (05/0p<). بين بيماري قلبي وساير متغيرها رابطه معني دار به دست نيامد. 

بحث 

در مطالعه اي كه انجام داديم33% از افراد بتا تالاسمي ماژور داراي بيماري قلبي بودند و اكثرا"سن 25-15 سال داشتند. در مطالعه اي كه آنجليكا1 و همكاران وي براي بررسي كار قلب روي 7 بيمار تالاسمي ماژور انجام دادند، كاهش در عملكرد بطن چپ با اكتروكارديوگرافي و راديوگرافي در استراحت و ورزش ديده شد. هم چنين آريتمي هاي جدي گوناگوني دربيماران باسن  17تا 20سال مشاهده گرديد. دربيماران جوان تر آزمايش هاي قلب هيچ گونه وضعيت غير طبيعي نشان نمي داد. محققين نتيجه گرفتند كه مشكلات قلبي به علت اثرات سمي بار اضافي آهن با افزايش سن ارتباط دارد (4). درساير مطالعات نيز بيماري قلبي با سن ارتباط معني داري نشان داده بود (5،6).

در مطالعه ما سطح فرييتين در 23% از افراد تالاسمي مبتلا به بيماري قلبي بين 1501 تا2000 نانوگرم در ميلي ليتر بود (05/0p<). درمطالعه اي كه فاويليس2 و همكاران او براي ارزيابي مشكلات قلبي در 25 بيمار انجام دادند در 13 بيمار كه درمان صحيح آهن زدايي دريافت كرده بودند فرييتين سرم پايينتر  از1300 نانو گرم در ميلي ليتر  بود و عملكرد سيستوليك طبيعي داشتند. در 9 بيمار فرييتين سرم بالاي 1300بود كه 3نفر از آنها نارسايي قلبي داشتند و در اكوكارديو گرافي  كارديو ميوپاتي ديلاته مشاهده شد (7). درمطالعه ريچاردسون و بريلي3 نيز سطح فرييتين سرم در بيماران بالابود. (6،8)

درمطالعه حاضر اكثر بيماراني كه مشكلات قلبي داشتند  سن شروع استفاده از  دسفرال بعد از 5 سالگي بوده است (005/0p<).

در تحقيقي كه ريچاردسون و همكاران روي 76 بيمار انجام دادند37 نفر از آنها داراي بيماري قلبي بودند و اين افراد دسفروكسامين را دير دريافت كرده بودند و سطح كبدي آهن بالايي داشتند. (6)

در پژوهش ما اكثر بيماران هموگلوبين 6تا8 داشتند و دچار بزرگي بطن چپ به تنهايي يا همراه بزرگي بطن راست بودند كه به نظر مي رسد در اثر آنمي مي باشد. در مطالعه اي كه اينتراگوم تورچاي1 انجام داد نتيجه گرفت كه آنمي باعث بزرگي حفره هاي قلبي مي شود در صورتي كه بار اضافي آهن با اختلال در عملكرد ماهيچه هاي قلبي همراه است. يافته هاي قلبي  در بعضي ازبيماران نتيجه هر دو اثر است (9).
با توجه به يافته ها پيشنهاد مي شود كه تزريق خون واستفاده از دسفرال به طور منظم در بيماران انجام شود و بررسي هاي دوره اي كار قلب دراين بيماران ضروري است.
8.
Brili SV, Tzonou AI, Castelanos SS. The effect of iron overload in the hearts of patients with thalassemia. Clin cardiol, 1997 Jun; 20 (6): 541-546
9.
Intragumtornchi.T, Minaphinant K, Wanichsawate. Echocardiographicfeatures in patients with beta thlassemia \hemoglobin E:a combining effect of anemia and iron load. J Med Assoc Thai, 1994 Feb;77(2):57-65
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چكيده


مقدمه: بيماران تالاسمي ماژور به علت آنمي شديد  به طور مداوم به تزريق خون نياز دارند. يكي از عوارض مهم در اين بيماران رسوب آهن در بافت قلب است كه باعث فيبروز و اختلال كار قلب مي شود. اختلال قلبي يكي از علل اصلي مرگ و مير در اين بيماران است. هدف ازاين مطالعه بررسي عوارض قلبي دربيماران بتا تالاسمي ماژور بود.�
�
مواد و روشها: اين مطالعه به صورت توصيفي ـ تحليلي انجام گرفت. حجم نمونه كليه بيماران بتا تالاسمي ماژور مراجعه كننده به بيمارستان شهيد مدني خرم آباد در نيمه اول سال 1382 (100 بيمار) را شامل مي شد. متغيرهاي اين مطالعه شامل سن, جنس, فريتين سرم, سن تزريق خون, سن استفاده از دسفرال, گروه خوني و سطح هموگلوبين بود. ازتمام بيماران معاينه كامل واكوكارديوگرافي توسط متخصص قلب انجام و اطلاعات با پرسش نامه جمع آوري شد و به وسيله برنامه SPSS  تحليل آماري انجام گرفت.�
�
يافته ها: از 100 بيمار مورد مطالعه 33 درصد از بيماران داراي بيماري قلبي بودند. از جمله 6 نفر اختلال سيستوليك بطن چپ از نوع محدود كننده واختلال دياستوليك بطن چپ باكسر جهشي 55-50 درصد داشتند. بزرگي هر چهار حفره و كارديو ميوپاتي بانارسايي برون ده بالا باكسرجهشي 50-45 درصد در 2 بيمار مشاهده شد. فشار خون ريوي شديد ,نارسايي دريچه آئورت و سه لختي, اختلال بطن چپ و راست, پريكارديال افيوژن باكسرجهشي 55-45 درصد در 2 بيمار و بزرگي بطن چپ به تنهايي يا همراه بزرگي بطن راست باكسرجهشي 60 درصد در بقيه بيماران قلبي وجود داشت.


5/54% بيماران قلبي مذكر و 5/45 % مونث بودند. در 23% فريتين سرم بين 2000-1501 نانوگرم درميلي ليتر بود. بيشترين تعداد بيماران درگروه سني 20-11 سال قرار داشتند. سن شروع تزريق خون در20%بين يك تا دوسالگي بوده است. سن استفاده از دسفرال در 25% بعد از پنج سالگي بود. بيشتر بيماران تالاسمي مبتلا به بيماري قلبي، گروه خوني O داشتند. دو مورد مرگ به علت نارسايي قلبي وجود داشت.�
�
نتيجه گيري: بر اساس آزمون آماري كاي ـ دو بين سن بيماران، سن استفاده از دسفرال و فريتين سرم با بيماري قلبي رابطه معني دار وجود داشت (05/0p<)؛ اما بين جنس بيماران و گروه خوني رابطه معني دار پيدا نشد.


پيشنهاد مي شود كه تزريق خون و استفاده از دسفرال به طور منظم در بيماران بتاتالاسمي ماژور انجام شود. همچنين بررسي هاي دوره اي كار قلب در اين بيماران ضروري است. �
�
 واژه هاي كليدي: بتا تالاسمي ماژور ,بيماري قلبي، تزريق خون�
�
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