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RRITJA DHE ZHVILLIMI PUBERAL TE PACIENTET ME THALASSEMIA MAJOR
ELENI ANASTASI, ANILA GODO, QENDRO KORA, PASKAL CULLUFI*

Summary

GROWTHAND DEVELOPMENT OF PUBERTY IN THE PATIENTS WITH THALASSEMIA MAJOR

Thalassemia Major is considered a Jethal desease because of lack of treatment in the first five years of life. Today, this
pathalogy can be considered a cronic desease with hope for the future, if we correctly treat these patients. The purpose of our is
to present the results of treatment of the children with Thalassemia major concerning their body growth and sexual maturity.

Methods and results: 74 patients with B Thalassemia Major aging from 2-17 years are regularly being treated the traditionmal

treatments includes 3 main points:
a) Transfusional regimen
b) Treatment with ferrokelant
¢) Splenectomia

The patients ave weiglved and measured once a year. The valuation of their maturity is done by following the develop-
ment of their external sexual during the examinations done when the patients come to have a blood transfusion. The children up
to age 10 are between the 25th and 75th percentils the children from 10 to 13 years old are between 10th and 75th percentils, those
aboce 13 years old (5 children) are in the 5th percentil the others between the 5th and 25th percentil. Concerting puberty, 6
children are sexually matured while 4 again15-17 years do not have signs of puberty.

Conclusions: Considering the results of 74 patients who are tegularly treated with eritrocites and desferal we come to the
conclusion that the patient with thalassemia major can grow up and develop normally. Their existencen and health depend only

- on the regular treatment.

Thalasemitd jané njé grup i
hemoglobinopative hereditare, shkaktuar nga difekte t&
geneve globinik, si rezultat i t& cilave mungon ose éshté
e reduktuar sinteza e vargjeve globinik pérkatés, ose
prodhon vargje jo t& géndrueshém, me aftési 16 pakia
pér vargjet komplementare. Si rezultat, né i€ gjitha rastet
&shtd prania ng eritroblaste e njé sasie t& konsiderueshme
t& vargjeve komplementare & liré dhe né gjak sasia e
hemoglobingés e ulur (1, 2, 3). B Thalassemité jané
hemoglobinopati né t& cilat difekti genetik géndron me
prodhimin ¢ mangét ose mospranimin e vargjeve B
globinik (2, 3, 4). Kéto patologji jané sémundje me
pérfundim letal né mungesé & trajtimit (1). Trajtimi bazé
i késaj patologjie konsiston né tre pika & réndésishme:
4,1,2,3).

1. Regjimi transfucional

2. Terapia ferrokelante

3. Splenectomia

Shqipéria si vend mesdhetar dhe i prekur
réndé nga malarja, paraqet njé shpeshtdsi reth 7.1%(5)
16 késaj pathologjie. Perspektiva e jetés sé fmijéve t&
prekur nga Thalasemia Major edhe né vendin tond ka
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ndryshuar. Pérmirésimet ¢ terapisé tradicionale, terapia
transfuzionale me masg eritrocitare t& varféruar nga
leukocitet dhe trombocitet, si dhe ajo ferrokelante, kané
rritur jetégjatésing si dhe kané pérmirésuar cilésing e
jetés. Ndérsa pérpara viteve 70 jetégjatésia e kétyre
pacientéve nuk arrinte moshén shkollore {(6). Sot, ajo
tek pacientét qé ndigen né klinikén toné ka atritur 18-
20vjec. Sigurisht me rritjen e jetégjatésisé edhe
ndérlikimet e shkaktuara nga anemia kronike dhe
mbingarkesa me hekur ¢ organeve dhe indeve, si rezultat
i rregjimit transfuzional, jané mé te médha (1, 2, 3).
Qallimi i ketij materiali 8shté t& paraqesim rezultatet &
trajtimit t& fémijéve me B Thalassemia Major, né drejtim
1& rritjes dhe pjekurisé seksuale 1€ tyre.

Materiali dhe metoda

Ne kemi né& ndjekje n& qendrén e
hemoglobinopative 74 pacienté me B Thalassemia Ma-
jor, t& moshave nga 2 vieg deri né 17 vjeg. Kéta fémije
vijné rregullisht ¢do 3-4 jang pér t& marré trasfuzion me
masé eritrocitare dhe pér té realizuar teraping
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ferrokelante. Pér t& realizuar ndjekjen e rritjes sé tyre, 1
kemi matur nd gjatési 1 heré né vit, dhe i kemi peshuar
2 heré né vit ¢do vit. Pér t& vler8suar pjekuring seksuale
18 tyre, gjaté vizitave g8 ju bhen, kemi vier8suar fillimin
e rritjes s& gjendrave mamare, fillimin e daljes s8
pilozitetit dhe fillimin e ciklit menstrual, pér vajzat,
Gjithashtu edhe pé&r djemté kemi ndjekur daljen e
pilozitetit dhe zhvillimin ¢ organeve seksuale t& jashtme,
Pér 1€ vlerésuar sa mé drejt rritjen dhe pjekuring seksuale
t& pacientéve, ne i kemi ndaré né grupe sipas moshés.
Kemi futur né njé grup 18 gjiths pacientst qé jané deri
né 10 vieg, né grupin tjetér pacientét 10 deri 13 vjeg,
dhe né grupin e fundit ata mbi 13 vjeg. I kemi ndarg
késhtu pasi autorg t& ndryshém thond se me pacientét
me Thalassemia Major g& jand né& rregjim t& rregullt
transfuzional, nuk vihet re prapambetja né rritje deri ng
moshén 10 vieg (1, 2, 3). Gjithashtu, do t& quhet pubertet
i vonuar pér vajzat, t& cilat deri né moshén 13 vieg nuk
kané asnjé shenjé t& pubertetit, dhe pér djemté kur nuk
kané shenja t8 pubertetit deri n& moshén 14 vieg (1,2, 3,
7). Té dhénat e kurbave t& rritjes jané krahasuar me t&
dbignat e kurbave te Tanner (7). Grafikét i kemi ndértuar
duke marré mesataren e grupeve t& vegjél. Pér t8 treguar
réndésingé e padiskutueshme # diagnostikimit t& hershém
dhe fillimit t& terapisé tradicionale sa mé shpejt pas
diagnostikimit, pacientét i kemi ndarg ng 2 grupe. N&
gropin e pard, b&jné pjesé & gjithé ata pacienté q& jané
diagnostikuara tek ne dhe kang filluar menjéherd
trajtimin né qendrén tond. N& grupin e dyt8 b&jné pjess
pacientét t8 cilét jand diagnostikuar n8pér rrethet e tyre
dhe jané ndjekur jo rregullisht deri né paragitjen tek ne.
Keéta t8 fundit kané filluar trajtimin e rregullt 3-6 viet

pas diagnostikimit, Pérpunimi statistikor i materialit
&shté béré, duke llogaritur mesataret X, shmangiet
mesatare kuadratike SD, dhe gabimin standart M.
Krahasimet jang b&ré me metodén e Studentit,

Rezultatet

a) Rritja staturale e vajzave dhe djemve ndéné
10 vjeg. N& kété grup jand 48 f&mijé, nga & cilét 29
meshkuj dhe 19 femra. Nga kéta 48 pacients, 28 jang
pacients q& jané diagnostikuar tek ne dhe kang filluar
mjekimin g8 me vénien e diagnozgs. Kéta kané njé rritje
qé pérfshihet midis percentiléve t& 25th dhe 75th. Kéta
pothuajse gjithnjé kan® ruajtur 18 njéjtin ritém zhvillimi.
Fémijét t8 cilst jané paraqitur me voness tek ne jané 20
pacients, Kéta kané filluar mjekimin e rregullt 3-6 vjet
pas diagnostimimit, Kéta né momentin e fillimit 1&
tregjimit transfuzional kané gené nén percetilén e 5-t8
(P<0.001). Nj8 vit pas mjekimit, rritja ¢ tyre né peshs
dhe gjatési kaloi mbi percentilen e 5-t8 dhe pas 3 vjet
trajtimi kaluan percentilen e 10-t8 dhe gjenden aktualisht
midis percentileve t& 25-t8 dhe 50-t&, né moshén §-10
viec. Né k&t grup pacientésh vlen t& pérmenden 2
pacients t& cilat jan& diagnostikuar nga ne dhe kans
filluar menjéhers trajjtimin. Kéta kané zhvilluar njg
formé t& rénds t& sémundjes. Me gjithe rregjimin e
rregullt transfuzioni tek kéta u shfaq nj& spleniomegali

. enorme, gjé g8 na detyroi n& moshén 3 vjeg 16 b&nim
. splenectomine. Pérpara bérjes sé splenectomisé kéta

ishin né percentilen e 5-t8. Q& vitin ¢ paré pas
splenectomisé kaluan percentilen e 10-t& dhe aktualisht
jan& 5 vieg, jan& midis percentileve 18 25th dhe 50th
(Grafiku nr. 1).

1. Grafiku i rritjes i 2 fémijéve
2. Fémijét e diagnostikuar tek ne
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Grafiku nr. 1
Rritja staturale e pacientéve nén 10 vije¢
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b) Rritja dhe puberteti i vajzave mbi 10 vjeg

Midis 10 dhe 13 vjeg jang 9 vajza. N& 3 prej tyre
t& cilat jang 13 vjeg puberteti ka filluar né moshén 12.5
vieg me fillimin ¢ rritjes s8 gjéndrave mamare dhe daljen
¢ pilozitetit pubik dhe axilar. Kéto tre vajza pérsa i pérket
rritjes staturo ponderale gjenden midis percentileve 60~
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t& dhe 75-18. N3 6 vajzat e tjera nuk ka filluar puberteti.
Nga kéto, 3 vajza jand 10-12 vjeg dhe gjenden midis
percentiléve t& 25-18 dhe 50-t8, ndérsa 3 vajzat e tjera
g& jané 12-13 vje¢ pa shenja puberteti jané midis
percentiléve t& 10-t& dhe 25-t8 (P < 0.005) Grafiku nr.
2. ‘
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Grafiku nr, 2

Paraqitja ¢ kurbés s¢ rritjes dhe pubertetit tek vajzat e moshés 10-13 vjeg.
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4. 2 vajza 15 vjec pa asnjé shenjé puberteti

Grafiku nr. 3
Paragitja e kurbés sé rritjes dhe pubertetit tek vajzat mbi 13 vjeg
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Mbi moshén 13 vjeg kemi § vajza, ato jand 13- rritja e saj éshté midis percentiléve t8 10-18 dhe 25-t8.
17 vieg, Njé nga vajzat &hsté 17 vjeg, tek e cila nuk &shié Dy vajza, t& cilat jané né moshén 15 vjeg nuk kané asnjé
zhvilluar asnj# shenjé e pubertetit. Kurba e rritjes staturo- shenjé t& pubertetit, njéra prej tyre &shté shurdh-memece.
ponderale ¢ késaj vajze &shté ndérmjet percentiléve t& Kurba rritjes s& tyre gjendet nén percentilén e 5-t8. Njéra
5-t& dhe 18 10-18. Vajza tjet&r &shté né moshén 15 vjeg. nga vajzat e kétij gropi &shts 14 vjee, ka filluar pubertetin
Kjo ka kompletuar pubertetin n& moshén 13.5 vjeg dhe né moshén 13.5 vjeg. Kurba e rritjes s& saj &shté midis
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Grafiku nr. 4
Paragitja e kurbés sé rritjes t& djemve t€ moshés 10-13 vjeg
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Grafiku nr. 5
Paraqitja ¢ kurbés sé rritjes dhe pubertetit t& djemve mbi 13 vjeg¢
percentiléve 8 5-1¢ dhe 10-t8. (P<0.0001). Vlen t& ¢) Rritja dhe puberteti i djemve pas moshés 10
shénohet se asnjé nga kéto vajza nuk ka marré mjekim vjeg. N& moshén 10-13 vjeg jang 10 djem. K8ta jané t&
z8véndisues estro-progestativ Grafikunr. 3. : gjithé pa shenja t& pubertetit. Kurbat e rritjes staturo-
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ponderale t& tyre jané: 3 djem jané nén percentilén 5-1&;
4 djem jané midis percentiléve t& 5-t€ dhe 18 10-t8. Kéta

7 djem jand paragitur me vonesé pér fillimin e mjekimit .

né qéndrén toné. Tre djem, t& cilét kang filluar menjéheré
mjekimin tek né jané midis percentiléve t& 10-t& dhe
25-t8 (P<0.0001) Grafiku nr. 4.

Mbi moshén 13 vieg jané vetém dy vajza, njeri
gshté 14 vjeg dhe ka filluar pubertetin né moshén 13.5
vijeg, kurba e tritjes sé tij &shtd midis percentiléve t& 25-
t& dhe 50-t6. Djali tjetér éshté 17 vje¢ dhe nuk ka asnjé
shenjé t& pubertetit, kurba e rritjes s& tij €sht€ nén
percentilén e 5-t&. ;

Ky i fundit 8sht& paragitur pér ndjekje tek ne né
moshén 11 vjeg (P<0.005) Grafiku nr. 5.

N& total: fémijét e moshés deri né 10 vjeg jang
midis percentiléve t& 25-t& dhe 57-t¢, Fémijét e moshés
10 deri 13 vjeg jané midis percentiléve t& 10-t€ dhe 75-
t8, dhe ata mbi mosh&n 13 vjeg, 5 fémijé jan& nén
percentilén e 5-18, t& tjerét midis t€ 5-t& dhe 25-t8. Pérsa
i pérket pubertetit, 6 fémijé jané t& pjekur seksualisht, 5
vajza dhe 1 djalé. Dy fémijé, njé vajzé dhe njé djalé nga
17 vjeg, si dhe dy vajza 15 vjeg nuk kané shenja 18
pubertetit. Nga t& gjithé pacientst tané, vet&m 7 jané mbi
moshén 13 vjec, pra té tjerét jans nén kété moshg, dhe
do t& vazhdojné t& ndigen.

Diskutim

Né& marrjen e terapisé transfuzionale né rregull,
tritja staturo-ponderale e pacientéve me Thelassemia
Majos deri n& 10 vjeg &sht$ pothuajse normal (1, 8). Kjo
gjé éshté e dukshme edhe te pacientét tané. Vonesa ¢
rritjes mund t& vérehet te pacientét e moshés nén 10 vjeg
kur ata jang té patransfuzuar ose t& transfuzuar jo
rregullisht (1, 2). Edhe pacientét tang t& késaj moshe, t&
cilét jand paraqitur me vonesé né qéndrén toné fillimisht
kané qend nén percentilén e 5-t&, dhe me fillimin ¢
trajtimit t& rregullt paragesin njé rritje normale. Studimet
kané treguar, se ka mundési qé edhe terapia ferrokelante
e hershme, me doza (& larta t& bghet pengesé e rritjes,
duke rritur eliminimin e zinkut, i cili 8sht8 i mangét te
kéta pacienté (9). N& teraping ferrokelante e fillojmé né
moshén 3 vieg, dhe pér arsye t& disa mungesave nuk
bsjmé doza t& larta t& Desferalit. Te pacientét mbi
moshén 10 vjec né pérgjithési vihet re njé ngadalésim
né reitje (10, 8). Vlerat plazmatike t& hormoneve & rritjes,
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t& matura me prova & ndryshme kang rezultuar normal
(11, 12), megjithése né ndonjé pacient 8shté véné re njé
reduktim i kétyre vlerave. Ngadalgsimi n& rritje &shié
né raport me mungesén ¢ somatomedings, sepse GH
vepron népérmjet saj né kartilagot e rritjes (13, 7).
Somatomedina C plazmatike kérkon pér sintezén e saj
né mélei praning e zingut, i cili 8sht& i mangét te kéta
pacienté edhe né mungesé té terapisé ferrokelante (9).
Edhe te pacientst tané mbi moshén 10 vjeg vihet re njé
ngadalésim né rritje, mbi moshén 13 vijeg vihet re
géndrim dhe mbetje prapa duke zbritur n& percentilot
midis t& 5-t& dhe t& 10-t& dhe nganj&hers edhe nén t& 5-
t8. Vonesa e pubertetit, pér nga shpeshtésia dhe réndésia
éshté problemi mé i réndésishém i & sémuréve me
Thalassemia Major né adoleshencé (14, 15, 10). Ky
matifestim &shté prezent né 48% t8 meshkujve dhe né
30% t& vajzave pas moshés 15 vjeg (16, 17).
Hypogonadizmi hypoganadotrop, si rregull shfaget te
kéta 18 sémuré si rezultat e démeve shuméfaktorésh ¢é
ka pésuar boshti diencefalo-hypofizo-gonadik. Shkaku
kryesor i kétyre démeve &shté sinteza (18). Repertui
anatomo-patologjik vérteton praniné e hekurit né gelizat
hipofizare gonadotropino-sekretuese (19). N& kété prob-
lem &shté e réndésishme edhe ndérhygja e njé faktor
tjetér, i cili &shté démtimi hepatik q& vepron duke
¢rregulluar mekanizmat e transportit hormonal periferik,
si dhe metabolizimin € hormoneve steroide (20, 21, 22).
Pérveg 7 fémijéve, pacientét tané jané nén moshén 13
vjeg. Duke i ndjekur ata n& vazhdimési edhe ne do &
mundim t& japim njé konkluzion mé t& sakté pér
pjekuring seksuale t& t& sémuréve me Thalassemia Ma-
jor.

Pérfundimi

Thalassemia Major &shté njé sémundje qé€ né
mungesé té trajtimit &sthté vdekjeprurése q& né
pesévjecarin ¢ paré & jetés (1, 2). Duke u nisur nga
rezultatet e arritura gjaté ndjekjes sé 74 pacientéve, &
cilét i jang nénshtruar njé trajtimi t& rregullt, me rregjim
transfuzional me masé eritrocitare dhe trajtim
ferrokelant, arrijmé né pérfundimin se edhe pacientét
me Thalassemia Major mund t& rriten dhe t& zhvillohen
normalisht. Pjekuria seksuale ¢ tyre, jetégjatésia dhe
cilésia e jet8s sé k&tyre pacientéve, varen nga
diagnostikimi i hershém dhe trajtimi klasik me rregjim
transfuzional e terapi ferrokalente sapo vendoset
diagnoza e késaj pathologjie me shumé probleme.
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