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   بتا تالاسمي ماژوردر  در بهبود عملكرد قلب دفريپرون درمان تركيبي دسفرال و 
 

  *** دكترايرج شهراميان، **دكترپيمان عشقي ،*دكتر نورمحمد نوري
  
  شكي، دانشكده پززاهدانو خدمات بهداشتي درماني دانشگاه علوم پزشكي  ،نوجوانان مركز تحقيقات سلامت كودكان و ،كودكاناستاد گروه * 

   ، دانشكده پزشكيشهيد بهشتي تهران دانشگاه علوم پزشكي و خدمات بهداشتي درماني ،دانشيار گروه كودكان** 
   دانشكده پزشكي ، دانشگاه علوم پزشكي زاهدان،دستيار كودكان*** 

  
  

  
  

  
  

   
 
  

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  

 قدمهم    

تالاسمي ماژور فرم هموزيگوت بتا تالاسمي است كـه ناشـي           بتا
اين جهش موجـب نقـص در   .باشد  گلوبين مي βز جهش در ژن     ا

معمولا شـروع ايـن     .شود يك آنمي مزمن شديد  مي      خونسازي و 
آنمي هموليتيك شديد و پيشرونده در شش ماهـه دوم زنـدگي و      

جـاي  ه   و جـايگزيني آنهـا ب ـ      βهاي  زمان با شروع سنتز زنجيره    هم

ور بـا شـروع    تالاسـمي مـاژ    βمبتلايان به   .هموگلوبين جنيني است  
اي مكرر جهت ادامه بقـا      ه آنمي هموليتيك نيازمند ترانسفوزيون   

 به دريافت خون    اين بيماران    وابستگي مادام العمر     )1-3 (.مي باشند 
 بـار آهـن در      هاي مكرر منجـر بـه افـزايش          و انجام ترانسفوزيون  

 هافـزايش بـار آهـن عـوارض متعـددي ب ـ      )5،4(.شود ميايشان  بدن  

  چكيده 
مطالعـه  حاضـر    . اسـت مـاژور ترين علت مرگ و مير در بيماران مبتلا بـه تالاسـمي   عوارض قلبي ناشي از اضافه بار آهن شايع     :زمينه و هدف  

 .دهد مورد بررسي قرار ميماژور در بهبود عملكرد قلبي در بيماران مبتلا به تالاسمي را  دفريپرون-دسفرال كارايي روش درمان تركيبي

بـه بيمارسـتان علـي       مراجعـه كننـده    سـال    8بـالاي    به بتاتالاسمي مـاژور      يانمبتلابر روي   اين مطالعه نيمه تجربي آينده نگر       :روش كار مواد و   
  و  ندهاي دياستوليك قلبي كمتر از حد نرمـال داشـت         ساليانه اندكس روتين  ي داپلر   كارديوگرافدر اكو  كه 1384-1383طي سال   زاهدان  ) ع(اصغر

   و داپلـر جهـت      M-modeاكوكـارديوگرافي بـه سـه روش دو بعـدي ،              آزمايـشات اوليـه،    پـس از  . انجـام شـد    ،ي نداشـتند  علائم بـاليني واضـح    
دو شـب در    (تحت درمان تركيبـي دسـفرال       به مدت يكسال    بيماران   . انجام شد  ستهاي عملكرد دياستوليك قلب چپ و را      گيري اندكس اندازه

   هـاي قلبـي    انـدكس   در پايـان طـرح مجـدداً       .قـرار گرفتنـد    ) سه بـار در روز     mg/kg/day 75(دفريپرون  و  )  mg/kg/day 40-30هفته به ميزان    
  . شدگرفته معني دار در نظرP>05/0 انجام شد و SPSSار نرم افز و tها با استفاده از آزمون  آناليز داده.گيري شداندازه

 پسر با ميـانگين  19 سال و 9/16±1/3دختر با ميانگين سني 19 قرار گرفتند )دفروپيرون-دسفرال( بيمار كه تحت درمان تركيبي   38از   :هايافته
  بعـد از درمـان كـاهش يافتـه بـود     يدارمعنـي صـورت  ه  ب ـPEP/ET  نسبت هاي دياستوليك قلب راستاز اندكس . سال بودند3/17±6/2سني 

)05/0<P .(  داري بين قبل و بعد از درمان وجود نداشت ها اختلاف معنيولي در ساير اندكس)05/0P>.( هـاي دياسـتوليك قلـب چـپ     اندكس
 قبـل و بعـد از       يدار بطـن چـپ اخـتلاف معنـي        peak-A-Velocityولـي در    ) <05/0P(داري بعد از درمان كاهش يافته بودند        صورت معني  هب

  ).P>05/0(نـد  داري بعـد از درمـان افـزايش يافتـه بود    ه صـورت معنـي  اندكس هاي سيـستوليك قلـب چـپ ب ـ      ). <05/0P( درمان وجود نداشت  
  ).P>05/0( ندداري را از نظر آماري نشان دادبعد از درمان تركيبي كاهش معني نيز LVMIو MPI همچنين

 قابـل  در بيماران مبتلا به تالاسـمي مـاژور پيـشرفت   دفريپرون - پس از يكسال درمان تركيبي با دسفرال    مطالعهاين  هاي  يافته طبق   :نتيجه گيري 
  مجلـه طبيـب شـرق،     (. شـود قلب راست مشاهده مـي    عملكرد دياستوليك   و  چپ  عملكرد سيستوليك و دياستوليك قلب      اي در بهبود    ملاحظه
    )  42 تا  35، ص 1388، زمستان 4، شماره 11دوره 
  اكوكارديوگرافي ،رونيپدسفرال، دفربتا تالاسمي ماژور،: هاواژهكليد

 6/3/88 : مقاله تاريخ دريافت

 24/8/88: تاريخ پذيرش مقاله 
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 )3-6(.باشـد ترين آنها عوارض قلبي مي    از جمله مهم  دنبال دارد كه    
عـوارض  ترين علت مرگ و مير در ايـن افـراد           به طوري كه شايع   

 اخـتلال عملكـرد بطـن       )4-6(.افزايش بار آهن اسـت    ناشي از   قلبي  
دنبـال  يـك پروسـه طـولاني مـدت           ه  چپ و نارسايي قلبي كـه ب ـ      

 ضـعيفي   شود معمولا به درمان مقـاوم اسـت و پروگنـوز          ايجاد مي 
آريتمي هاي قلبي از جمله ديگر عوارض قلبي افـزايش بـار            .دارد

براين بيماران مبتلا به تالاسمي      بنا )7(.آهن در اين بيماران مي باشد     
ماژور نيازمند استفاده از شلاتورهاي آهن بـه منظـور كـاهش بـار              

 مي باشـد كـه    دستهدسفرال اولين دارو از اين        )6،7(.آهن مي باشند  
ه  امـا علـي رغـم اسـتفاده از آن ب ـ     .ه قرار گرفته اسـت    مورد استفاد 

دليل كمپليانس ضعيف به دسفرال و نيز تاثير كمتـر ايـن دارو بـر               
 .بيمـاران كـم اسـت     ميزان بقاي   آهن ميوكارد نسبت به آهن كبد       

 بـه  دفريپـرون  نـام  ه هـن  ب ـ آ از يك شلاتور ديگـر   1999 در سال 
كـاهش بـار     در   رفتصورت خوراكي استفاده شد كه تصور مي        

 اما تاثير آن بر كبد ضـعيف       باشدآهن ميوكارد موثرتر از دسفرال      
  )9،8(. تر از دسفرال است

در كاهش بارآهن قلب به اين دليـل         دفريپروناحتمالا كارايي    
 واسـت  ليپوفيـل   و كوچـك deferiprone اسـت كـه مولكـول    

             هـاي عـضلاني قلـب بـه آسـاني صـورت            سلول آن ازجدار  عبور
 دفريپــرون طــرف ديگــر پايــداري اتــصال آهــن بــه  از  گيــردمــي

  بـا توجـه بـه خـصوصيات فـوق اولـين بـار              .كمترازدسفرال اسـت  
كاستن بار آهـن توسـط      براي   دفريپرون درمان تركيبي دسفرال و   

Wonke  فرضيه پيشنهادي وي اين بود كـه آهـن         . پيشنهاد گرديد
شي ازآن كـه    بخ ـ به راحتي از قلب خـارج و      دفريپرون  باندشده به   

اتصال پايدار با دسفرال در جريان       در،  گرددجدا مي  دفريپرون زا
  دفـع آهـن از عـضله قلـب           بـدين ترتيـب    و خون قـرار مـي گيـرد      

بـا توجـه   .)  مي گوينـد Shuttleاين پديده رااثر .(يابدمي  افزايش  
  و دسـفرال در    دفريپـرون  درمـان  تـوام       الـذكر به توضيحات فوق    
 بـه نظـر     مفيـد  آهن قلب    كاهشسمي ماژور با    بيماران مبتلا به تالا   

درمـان   2008 در سـال     همكـاران  و Tunnerدر مطالعـه     .رسدمي
دربيماران مبتلا به تالاسمي مـاژور بـا        دفريپرون  تركيبي دسفرال و  

بطـن   همراهي با اخـتلال عملكـرد   ميوكارد در  سيدروزيس شديد 
ــب       ــرد قل ــود عملك ــارد وبهب ــن ميوك ــاهش آه ــث ك ــپ باع چ

 كـه  ند نشان داد2007در سال همكاران  وAydinok  )10(.ديگرد
بهبـود   و ودسفرال در كاهش آهن ميوكارد    دفريپرون  درمان توام   

 )11(.بـه تنهـايي اسـت     ارجح تر ازدرمان با هر كـدام        عملكرد قلب   
Kolnagou    5 دفريپـرون  كه مولكـول      و همكارانش بيان داشتند 

ي شتري ـب ليپوفيـل  و خاصـيت     تراز دفروكسامين اسـت   كوچك بار
هـاي قلبـي      نفـوذ بـه سـلول       بالاتري براي  قدرتاز  نتيجه   دردارد  

ــي باشــد  ــپلكس آهــن و.برخــوردار م ــرون   كم  خاصــيت دفريپ
 بنـابراين   بـه تنهـايي دارد   دفريپـرون  نسبت به  هيدروفيلي بيشتري   

خـون  از   دسـفرال    دفعسرعت بالاتر   .گرددميتر از بدن دفع     سريع
مـي گرددكـه قـدرت اثـر دسـفرال           باعـث    دفريپروندر مقايسه با    

  بـر  دفريپـرون . هـاي قلـب كمتـر باشـد        جهت آهن زدايي سـلول    
 دفع نمايـد   از ترانسفرين گرفته و    خلاف دسفرال مي تواندآهن را    

ميوكــارد  در نتيجــه باعــث كــاهش ســرعت رســوب آهــن در   و
تواننـد  مـي  درمـان تـوام      ايـن دو دارو در    به اين ترتيب     )12(.گردد

در . قلـب گردنـد    بهبـود عملكـرد    و وكـارد باعث كاهش آهن مي   
 بــر روي دفريپــرونبررســي كــارايي درمــان تركيبــي دســفرال و  

 و     آسان   از اكو كارديوگرافي  به عنوان يك روش        عملكردقلب
هـــاي اســـتفاده از انـــدكس  .مـــي شـــود اســـتفاده دســـترس  در

اكوكارديوگرافي منجر به تشخيص سريع اختلال عملكـرد قلبـي          
بنــابراين بــر آن شــديم تــا تــاثير درمــان تركيبــي  )14،13(.مــي شــود

هاي اكـو كـارديوگرافي     وسيله اندكس ه  را ب  دفريپروندسفرال و   
در بهبود عملكرد قلبي بيماران بتا تالاسمي مـاژور مـورد بررسـي             

 . قرار دهيم

   كاروشر 
صـورت نيمـه تجربـي و آينـده نگـر انجـام شـده               ه  اين مطالعه ب  

ش از هـشت    يه تالاسمي ماژور با سن ب ـ     بيماران مبتلا ب   كليه.  است
هـاي دياسـتوليك     داراي انـدكس   كـه  علامت بـاليني     فاقدسال و   

 روتـين بودنـد و طـي        قلبي غيرطبيعي در اكو كارديوگرافي داپلر       

www.SID.ir



Arc
hi

ve
 o

f S
ID

  و همكاراننورمحمد نوري دكتر               رون در تالاسميتركيب دسفرال و دفريپ
 

 37 

زاهـدان  ) ع(بيمارستان حـضرت علـي اصـغر         به   83-84هاي  سال
در ابتـدا بـراي همـه      .مراجعه نمودند مـورد بررسـي قـرار گرفتنـد         

 ان انتخاب شده بررسي آزمايشگاهي از نظر شـمارش كامـل          بيمار
هاي عملكـرد   تست ،فسفر،   سطح سرمي كلسيم   ،هاي خوني سلول

ــدي ــورد . انجــام شــدanti-HCV و RF، ANA ،كب  بيمــاران م
 به تالاسمي ماژوركه حدود نيمي از     مبتلا بيمار 600مطالعه از ميان  

 43 ايـن تعـداد   سال داشتند انتخاب شدند كـه از    8آنها سن بالاي    
بيمار بـه    5  نيز  مورد 43 بيمار جهت طرح معرفي شدند كه از اين       

لازم ( .را نداشتند از مطالعه خارج شدند      لازم   دليل اين كه شرايط   
به مطالعه تحـت درمـان       به ذكر است كه اين بيماران قبل از ورود        

 منفي،RF( واجد شرايط باقيمانده   بيمار   38  .)دفروكسامين بودند 
ANA وجـود  عـدم  نوتروپني، ترومبوسيتوپني  وجود  عدم   في،من   
PCR   ــراي ــت ب ــيش از  و HCVمثب ــزايش ب ــدم اف ــر  5 ع  يبراب
پس از تكميل فرم رضـايت نامـه وارد مطالعـه           ) هاي كبدي آنزيم
 دو mg/kg 40-30زو تحت درمان تركيبي دسـفرال بـا دو   شدند

 g/kg75  بـا دوز   دفريپرون وبه وسيله پمپ دسفرال     شب در هفته    
. قـرار گرفتنـد   و منقسم در سـه نوبـت        به صورت خوراكي    روزانه  

بار ويزيـت شـدند و       كليه بيماران در طي درمان هر سه هفته يك        
منظـور ثبـت    ي آنها در جداول طراحي شده بدين        هانتايج بررسي 

 و معاينـه فيزيكـي و     اخـذ   در هر نوبت ويزيت شرح حـال        .گرديد
در مورد شـكايات  . گرديد ثبت علايم حياتي براي هر بيمار انجام  

عـوارض ايجـاد شـده در       جديـد نيـز از بيمـاران سـوال و            صلي و ا
جهت پيگيري كـارايي درمـان تركيبـي        . شدجداول مربوطه ثبت    

و پايان درمـان اكوكـارديوگرافي بـه         در آغاز دفريپرون  -دسفرال
و هر پارامتر    انجام گرفت   داپلر و دوبعدي   ،M-mode: سه روش 

. شـد   فـرم مربوطـه    ميانگين آن وارد    و حاسبهدر سه سيكل قلبي م    
بـا اسـتفاده از      بررسي توسط يك نفر كارديولوژيست كودكان و      

  ساخت كـشورايتاليا  7000Challenge دستگاه اكوكارديوگرام
   .انجام شد

بـدون حـبس     اكوكارديوگرافي در وضعيت خوابيده به پشت و      
 نـرم افـزار      يافته ها با كمك      . همه بيماران انجام گرفت    تنفس در 

SPSS                و با استفاده از آمـار توصـيفي شـامل ميـانگين و انحـراف
بـراي مقايـسه    . اقل و حداكثر داده ها توصـيف شـدند        معيار و حد  

               اســتفاده شــد و Paired t-testدرمــان از آزمــون از قبــل و بعــد 
05/0 P< در نظر گرفته شديبه عنوان سطح معني دار . 

  يافته ها 
كـه   مبتلا به تالاسـمي مـاژور وابـسته بـه ترانـسفوزيون         بيمار 38

 تحــت درمــان 83طــي ســال شــرايط ورود بــه مطالعــه را داشــتند 
از . سـال قـرار گرفتنـد    به مدت يـك  دفريپرون  تركيبي دسفرال و    
 )% 50( بيمـار پـسر      19و  ) % 50( بيمار دختـر   19نظر توزيع جنسي    

سـال   17±4/2 پـسران  و 8/16±8/2 ميانگين سني دختران       .بودند
رون درايـن مطالعـه     پي ـ عوارض درمان تركيبي دسـفرال و دفر       .بود

 مــورد آرترالــژي 1، %)26/5(شــامل دو مــورد ترومبــو ســيتوپني  
ولــي  بــود %)63/2( مــورد تهــوع و اســتفراغ شــديد 1و %) 63/2(

ــزيم ــزايش آن ســيتوزيس لوآگرانو هــاي كبــدي وشــواهدي از اف
   .مشاهده نشد

ــه هــا در بررس ــ ــه يافت  راســت قلــب ك اكوكارديوگرافيــيكلي
)Peak  E  velocity، Peak A  velocity، E/A  ratio1 (

ــز  ــور   PEP/ET2بج ــه ط ــه ب ــيك ــود  داري معن ــه ب ــاهش يافت ك
)001/0P=(    تغييرات آماري معناداري نداشتند ،).بخش  )1جدول

بعد از درمان   چپ  هاي اكوكارديوگرافيك قلب    اي از يافته  عمده
 Ejection Fraction   امـا ري پيدا كردند تغييرات آماري معنادا

هـايي  انـدكس  .)=03/0P(داري از نظر آماري نداشـت تغيير معني 
 ،كه در قلب چپ پس از درمان به طور معناداري افـزايش يافتنـد             

 Peak  E  velocity)001/0P=( ، Peak  A  :از عبارت بودند

 velocity  )001/0P=( ،E/A  ratio )001/0P=( و  IVCT3 
)001/0P=( .هايي كه پس از درمان كـاهش معنـي داري     اندكس

 IVRT4 )001/0P=(  ،MPI5پيـــدا كردنـــد عبـــارت بودنـــد از 

                                           
1 - E/A Velocity Ratio 
2 - Pre-Ejection Period /Ejection Time ratio 
3 - Isovolumic Relaxation time 
4 - Isovolumic Contraction Time 
5 - Myocardid Performance Index 
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)001/0P=(،LVEDd6  )004/0P=(، LVESd 7 )002/0P=(، 
، ضـخامت  )=001/0P(در سيـستول و دياسـتول        IVS8 ضخامت  

PW9 ــتول  .)=001/0P( LVMI 10 و )=001/0P( در دياســـــــ
  )2جدول (

 قبل و بعـد از   ـ  متغيرهاي اندازه گيري شده در قلب راست 1جدول 
 دفريپرون درمان تركيبي با دسفرال و 

  شاخص
  اكو كارديوگرافي

    از درمان قبل
 )انحراف معيار±ميانگين(

  بعد از درمان  
 P )انحراف معيار±ميانگين(

Peak E velocity 12/12±39/54 72/13±69/51 118/0 

Peak A velocity 67/8±13/44 80/12±42/45 931/0 
E/A velocity 
ratio 27/0±22/1 37/0±22/1 109/0 
Pre-ejection 
period/ejection 
time ratio 

06/0±43/0 05/0±39/0 001/0 

  
  قبل و بعد از درمان  متغير هاي اندازه گيري شده در قلب چپ– 2جدول 

  شاخص
 اكوكارديوگرافي

   از درمان  قبل
 ) معيارانحراف±ميانگين(

  بعد از درمان  
 P )انحراف معيار±ميانگين(

Peak E velocity 03/20±17/93 93/20±54/82 001/0 
Peak A velocity 24/13±19/56 03/16±64/52 001/0 
E/A velocity ratio 39/0±80/1 52/0±40/1 001/0 
Pre-ejection 
period/ejection time 
ratio 

05/0±42/0 05/0±40/0 006/0 

Ejection fraction 39/7±64/59 89/6±52/64 03/0 
Shortening fraction 04/5±05/32 95/4±55/33 034/0 
Isovolumic 
relaxation time 10/10±01/133 10/10±01/117 001/0 
Isovolumic 
contraction time 10/11±15/36 08/9±47/32 001/0 
Myocardial 
performance index 1/0±54/0 11/0±4/0 001/0 
Left ventricular 
end-diastolic 
dimension 

98/3±32/51 61/4±6/49 004/0 

Left ventricular 
end-systolic 
dimension 

76/3±47/34 51/3±45/33 002/0 

Interventricular 
septal dimension in 
diastole 

53/1±10/7 52/1±3/6 001/0 

Left ventricular 
posterior wall 
dimension in diastol 

03/1±00/5 25/1±37/4 001/0 

Interventricular 
septal dimension in 
systole 

74/1±02/11 54/1±07/10 001/0 

Left ventricular 
myocardial index 02/23±01/93 01/27±03/84 001/0 

  

                                           
6 - Left Ventricular End-Diastolic dimension 
7 - Left Ventricular End-Systolic dimension 
8 - Interventricular Septum  
9 - Posterior Wall 
10 - Left Ventricular Myocardial Index  

  بحث
كارديوميوپاتي  ناشي از تجمع آهن  مهمترين عامـل مـرگ در             

 علي رغم درمـان وسـيع بيمـاران بـا           .ي ماژور است  بيماران تالاسم 
 از بيمـاران  بـسياري  در  باشـد مـي دسفرال كه يك شـلاتور آهـن      

بنابراين يك قدم مهـم در       .شودتجمع آهن در ميوكارد ايجاد مي     
كــاهش مــرگ و ميــر بيمــاران تالاســمي مــاژور درمــان ســيدروز 

ليـت  اگر چه دسفرال يك شلاتور مهـم بـا قاب          )2،1 (.ميوكارد است 
اسـت و قـادر بـه    اما مولكولي ليپوفيل    مي باشد   اتصال بالا به آهن     

ــور  ــواره ســلول عب ــست،از دي ــل ني ــرون در مقاب مولكــولي  دفريپ
 تفـاوت ايـن   . كنـد  كوچك است كه از ديواره سـلول عبـور مـي          
 ايـن موضـوع در   و اسـاس اثـر سـينرژيك درمـان تركيبـي اسـت      

ه چنـدين مطالعـه     البت ـ )3(تاييد شـده اسـت    نيز  محيط آزمايشگاهي   
 همچنـان يـن اثـر سـينرژيك را تاييـد كـرده انـد ولـي              باليني نيـز ا   

وتنهـا   در ايـن زمينـه انجـام شـده      محـدودي مطالعات كنترل شده    
نتـايج   )5،4(.انـد را بـا پلاسـبو سـنجيده    چند مطالعه اثر ايـن درمـان       

  نشان داد كه پس از درمان تركيبـي انجـام شـده در              حاضرمطالعه  
هاي اكوكـارديوگرافي  مي ماژور با توجه به اندكس    بيماران تالاس 

بهبود عملكـرد سيـستوليك ودياسـتوليك        پيشرفت محسوسي در  
 در قلــب راســت نيــزاز پيــشرفت اخــتلال .قلــب چــپ ايجــاد شــد

 MPI  كاهش. عملكرد دياستوليك قلب جلوگيري به عمل آمد
 بطن چپ در ايـن مطالعـه نـشانگر بهبـود عملكـرد سيـستوليك و               

 افـزايش عملكـرد   دهنـده و در واقـع نـشان   بطن چـپ   دياستوليك
 هـاي    انـدكس  كه از      MPI  شاخص كاهش )16،15(.بودكلي قلب   

دياستوليك است  نشانه بهبود عملكرد  دياسـتوليك  بطـن چـپ              
در مطالعــه اندرســون  و همكــارانش غلظــت آهــن  )17(.باشــدمــي

 بـاهم  دفريپـرون ميوكارد در دو گروه مصرف كننـده دسـفرال و           
در دفريپــرون يــسه شــد كــه كــاهش چــشمگيري را در گــروه مقا

در ايـن گـروه بـرون ده قلبـي نيـز بـه              . دادمقايسه با دسفرال نشان     
 بـر ميوكـارد     دفريپـرون مراتب بيشتر بودكه نشان دهنده اثـر بهتـر          

ــ )18 (.اســت ــر اســاس   ه در ايــن مطالع ــز عملكــرد قلــب چــپ ب    ني
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معنــي داري  هــاي سيــستوليك بعــد از درمــان  بــه طــور  انــدكس
كـه نـشانگر  تـاثير درمـان تركيبـي  در بهبـود               . افزايش نـشان داد   

ــد     ــي باش ــپ م ــن چ ــستوليك بط ــرد سي ــه  در)18،10(.عملك مطالع
Miggio   بيمار تالاسمي ماژور 144كه به طور تصادفي بر روي 

آشكاري ازنظر كاهش مقـدار   در چندين مركز انجام شد تفاوت
امـا در گـروه      . نگرديـد  آهن كبـد و قلـب در دو گـروه مـشاهده           

دريافت كننده دفريپرون عوارض به صورت افزايش آنـزيم هـاي          
 بيمار مشاهده شد كـه بـا قطـع درمـان ايـن              5كبدي و لكوپني در     

 امــا هــيچ كــدم از دريافــت كننــدگان ،عــوارض نيــز مرتفــع شــد
چنـين ايـن مطالعـه نـشان داد      هـم .دفروكسامين عارضه دار نشدند  

ور  دفروكسامين در درمان تالاسـمي مـاژ       زيپرون موثرتر ا  وكه دفر 
 انجام مبتلا به تالاسميمطالعه ديگري كه بر روي بيماران  )19(.بود

 بيمار تحت درمان بـا      75 و   دفريپرون بيمار تحت درمان با      54شد  
دسفرال براي شش سال پيگيري شدند كـه در نهايـت نـشان داده              

 )20(.تر اسـت  بر روي قلب به مراتب بالا     دفريپرون  شد اثر حفاظتي    

 نــشان داد كــه بيمــاران تالاســمي 2004مطالعــه ديگــري در ســال 
دنبال درمان ه ماژور مبتلا به نارسايي قلب بهبود قابل ملاحظه اي ب    

و همكـاران يـك      Tsirani )21(.كنندتركيبي اين دو دارو پيدا مي     
بيمار مبتلا به تالاسمي ماژور را كه عدم تحمل به دسفرال داشـت             

 يكه منجر به كاهش عوارض قلب      تركيبي قرار دادند  تحت درمان   
 دفريپـرون  بيماران درمان شده بـا دسـفرال و         Piga )22(.در وي شد  

هـاي  بـا اسـتفاده از انـدكس       كـرد و     پيگيري سال   4را براي مدت    
ــر دريافــتكــارديوگرافي اكو  كــه عــوارض قلبــي درگــروه  داپل

 )2007( همكـاران  و Galanello )23(.بسيار كمتـر بـود    دفريپرون  
 همراهـي بـا    در  بـه تنهـايي يـا      دفريپـرون  درمان بـا   كه   نشان دادند 

سـيدروزيس   دربـه تنهـايي      دسفرال   بادرمان  از  دسفرال ارجح تر    

ه با توجه به مطالعات ياد شده و نيز نتـايج ب ـ     ) 24 (.باشدمي  ميوكارد  
هــاي انــدكس قلــب چــپ ركــه ددســت آمــده در ايــن مطالعــه  
صـورت معنـي    ه  قبل از درمـان  ب ـ     ه  دياستوليك بطن چپ نسبت ب    

هـا بـه    در قلب راست نيز بعضي از انـدكس       و  كاهش يافت   داري  
         مـوثرتر بـه نظـر     درمـان تركيبـي      ،طور معني داري كـاهش يافـت      

علت اصلي موربيديتي و مورتاليتي در بيمـاران مبـتلا بـه             .رسدمي
ــا ايجــاد    تالاســمي مــاژور رســوب آهــن در ميوســيت هــا و نهايت

ميوپاتي مي باشد كه تـشخيص زودرس آن مـي توانـد در             كارديو
 بيمـاران مـذكور نقـش       عـوارض در   و   مرگ و ميـر   كاهش ميزان   

 هـاي تشخيـصي موجــود  بـا توجـه بــه روش  .  مهمـي داشـته باشــد  
مد و در دسـترس اسـت كـه        آ كار اكوكارديوگرافي روشي ايمن،  

دنبـال  ه  به خوبي قادر به ارزيـابي عملكـرد بطـن و پيگيـري آن ب ـ              
در مطالعه انجام شـده   . دف داروهاي باند كننده آهن مي باش      مصر

 در بيماران تالاسـمي     دفريپرونمان تركيبي با دسفرال و      پس از در  
ــاژور ــرد    ،م ــشرفت محــسوسي را در عملك ــارديوگرافي پي اكوك

 ،سيستوليك و دياستوليك قلب چپ نشان داد و در قلـب راسـت            
ــشرفت اخ ــ  ــن دو دارو از پي ــي از اي ــتفاده تركيب تلال عملكــرد اس

 اسـتفاده از  بنـابراين  .عمـل آورد  ه  دياستوليك بطني جلـوگيري ب ـ    
درمان تركيبي فـوق در بيمـاران تالاسـمي مـاژور موجـب بهبـود               
واضح عملكرد قلب شده و بـا جلـوگيري از پيـشرفت بـه سـمت                 

ر بـين بيمـاران    را د ميزان بقـا  كارديوميوپاتي تهديد كننده حيات،     
 باعث كاهش محسوس مورتاليتي و      افزايش بخشيده ودرمان توام   

  .بيماران مبتلا مي گردد موربيديتي در

   سپاسگزاري
هاي خاص همكاران محترم بخش تالاسمي مركز بيماري از

.  زاهدان  تشكروقدرداني مي گردد)ع(حضرت علي اصغر 
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Combined Therapy with Desferal and Deferiprone in 
Improvement of Heart Function in Thalassemic Patients 

 
Noori Noor Mohammad, MD*; Eshghi Peyman,MD**; Shahramian Iraj, MD*** 

  

  

Background: Cardiac complications due to iron overload are the most common causes of death in 
patients with major thalassemia. This study assessed the efficacy of iron chelating by desferal-L1 in 
improvement of cardiac function in patients with major thalassemia. 

Methods and Materials: Patients older then 8 years old with major thalassemia that were admitted 
to hematology ward of Ali-e-Asghar hospital of Zahedan in 2005-2006 and had lower than normal 
diastolic indices in annual echocardiography were considered as study population. During primary 
tests, indices of diastolic function of left and right hearts were calculated, using echocardiography 
with 2D, M-mode and Doppler then the patients were placed on a combination of desferal (30-
40mg/kg/day two nights per week) and L1 (deferiprone) (75mg/kg/day, three times a day). At the 
end of the study, cardiac indices were calculated again. Data were using SPSS software and paired 
t-test and P<0.05 was considered as significant level. 

Results: Of 38 patients, who were treated with a combination of desferal-L1, 19 were female with 
the mean age of 16.9±3.1 and 18 were male with the mean age of 17.3±2.6 years. Diastolic indices 
of right ventricle had no significant difference before and after treatment except PET/ET which 
decreased significantly after treatment (P<0.05). Of diastolic indices of left ventricule peak-E-
velocity and IVRT and E/A ratio decreased significantly after treatment (P<0.05). The difference of 
peak-A-velocity before and after treatment was not significant (P>0.05). Systolic indices of left 
ventricule increased significantly after treatment (P<0.05). 

Conclusion: In this study, after one year of treatment with a combination of desferal-L1 in 
patients with major thalassemia, echocardiography showed improvement in left heart systolic and 
diastolic function. This combination therapy prevented progression of right ventricular diastolic 
function abnormality. 
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