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Saf Eritrositer Aplaziler

Uzm. Dr. Tiraje Celkan

Sadece eritropoezde bozukluk vardir. Bu hastalarda anemi, retikiilositope-
ni ve normal 16kosit ve trombosit sayisi ile kemik iliginde eritroblastopeni bu-
lunur. Saf eritrositer aplazi asagidaki durumlarda goriilebilir:

KALITSAL

Diamond-Blackfan Anemisi

KAZANILMIS
1. Timoma - malignite

* Lenfoid maligniteler; kronik lenfositik 16semi, lenfoma, malign histiyosi-
tozlar, Kaposi sarkomu, akut lenfoblastik 16semi, Hodgkin hastalig1, multipl
myelom

* Miyelodisplaziler; kronik miyeloid 16semi, miyelofibroz,
* Brons, meme, mide, tiroid ve safra yolu karsinomlar1
2. Kollajen vaskiiler hastaliklar

Sistemik lupus eritematosus, juvenil romatoid artrit, romatoid artrit, en-
dokrin bez yetersizlikleri

3. Viriis enfeksiyonlari

Parvovirtis, hepatit, T cell 16semi viriisii, EBV, HIV
4. Hamilelik

5. llaclar

Antiepieptikler: difenilhidantoin, karbamazepin, sodyum dipropilasetat,
sodyum valproate

Azotiopirin
Kloramfenikol ve tiamfenikol

Silfonamidler
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Izoniazid

Prokainamid

Daha nadiren: non-steroid antienflamatuar
Allopurinol,

Halothan,

D-penisilamin

Maloprim,

Metalozone,

Kinidin ve kuinakrin,

Altin, benzen ve insektisidler

DIAMOND-BLACKFAN ANEMiSi

Diamond-Blackfan anemisi (DBA) genellikle yasamin ilk aylarinda bulgu
veren nadir rastlanilan bir hipoplastik anemidir. Siklig1 4-7 milyonda bir ola-
rak bildirilmektedir. Konjenital anomaliler 6zellikle bas ve iist ekstremite ano-
malileri %40 olguda saptanir. Anemi makrositiktir ve bazen nétropeni ve
trombositoz anemiye eslik eder. Hastalik degisik adlarla anilirsa da en uygun
adin eritrogenesis imperfekta olabilecegi goriisii vardir ancak daha siklikla
DBA adi kullanilmaktadir.

Klinik
1. Otozomal dominant, otozomal resesif ve X-bagl gecis bildirilmektedir.

2. Anemi normositik veya daha siklikla makrositiktir ve ilk dogumda
%30, 6 ayda %65 ve ilk 1 yasta %90 DBA olgusu tan1 alir.

3. Beyaz kiire ve trombosit sayis1 genellikle normaldir, bazen nétropeni
ve trombositoz anemiye eslik eder.

4. Eritropoetin duyarlilig1 azalmistir. Bunun nedeni eritropoetin reseptor
fonksiyon bozuklugu oldugu diisiiniilmektedir.

5. Fas ligand seviyesi artmustir.

6. Kromozomal incelemeler normaldir (son yillarda 19q13 mutasyonu bil-
dirilen olgular vardir. Bu gen ribozomal protein S19'u (RPS19) kodlar.)

7. Hepatosplenomegali saptanmaz.

8. Hastalarin %25’inde pre veya postnatal biiyiime ve gelisme geriligi bu-

lunur. Prematiire dogum olgularin %16’sinda bulunur. Diare ve yemek yeme-
yi red siktir.

9. Hastalarda %37-45 oraninda anomali vardir. Bas parmak (subluksa-
yon, fazla sayida, bifid, trifalangial, tenar kabarikligin ve radial nabzin ol-
mamast), kraniofasial (yarik veya yiiksek damak, hipertelerozim, burun kokii
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basikligy, sasilik, ptoz, katarakt), urogenital anomaliler en sik rastlanilanlardir.
Bu anomali bulgularinin daha fazla olarak kizlarda oldugunu gosteren calis-
malar vardir.

10. Malign potansiyel tasirlar (ALL, akut miyeloid l6semi, akut
promiyelositer 16semi) megakaryoblastik 16semi ve hepatoselliiler karsinom
olma riskleri ytiksektir.

Tani

1. Anemi-retikiilositopeni en 6nemli bulgudur. Hemoglobin seviyesi or-
talama 6.1g/dL (1.5- 12.4 g/dL) ve retikiilosit %0-4.5 saptanur. Dolasan erit-
rositler fetal 6zellik gosterirler. Makrositoz vardir ancak bu bulgu daha fazla 5
aydan biiyiik olan olgularda dikkat ¢ekicidir.

2. Kemik iligi incelemesinde 16kositer ve megakaryositer seri normalken,
normoblastlarin yoklugu dikkat cekicidir. Bazen proeritroblastlar relatif art-
mis veya normal de olabilir.

3. Hemoglobin F genellikle artmustir.

4. Eritrosit i¢i enzimler (transaminaz, aldolaz, fosfofiiriiktokinaz, glutat-
yon peroksidaz, adenozin deaminidaz) seviyeleri normal veya artmistir (Bu
artig Ozellikle cocukluk ¢ag1 gecici eritroblastopenisinden ayirt etmede kul-
lanilan tetkiktir).

Tedavi
1. Kortikosteroidler

2. Androjen, siklofosfamid, 6-merkaptopiirin, siklosporin ve ATG
steroide direngli olgularda denenmistir.

3. Kemik iligi tranplantasyonu

Prognoz

Olgularin %80'i steroide yanitlidir. Yiizde 39 olguda transfiizyon ihtiyaci
devam ederken %19 unda steroide refrakterlik gelisir. Spontan remisyon %20
olguda saptanmaktadir ve en sik olarak 7 yas civarinda gerceklesir. Oliim
transfiizyon komplikasyonlari, enfeksiyonlar veya gelisen malignitelere bag-
lidur.

GECiCi ERITROBLASTOPENI

Bu anemi mutlaka DBA’sinden ayirt edilmelidir. Patofizyolojik olarak
genellikle viriisler sorumlu tutulmaktadir. Aneminin ortaya ¢gikmasimdan or-
talama 1-2 ay oncesinde bir viral enfeksiyon, en sik olarak da Parvoviriis en-
feksiyonu vardir. Serum eritropoietin seviyesi yiiksektir. Yiizde 30-50 hastada
colony forming unit (CFY) ve Burst-forming unit-erythroid (BFU-E) azalmuis-
tir. Hastalarin serumlarinda normal progenitor hiicreleri inhibe eden Ig G
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yapisinda olan inhibitorler saptanmustir. Yas 6ay 4 yas arasindadir. Kiz erkek
farki saptanmaz. Hemoglobin 3-8 g/dL, retikiilosit %0 ve 16kosit ve trombosit
sayis1 genellikle normaldir. Ancak %10 olguda nétropeni ve %5 olguda trom-
bositopeni vardir. Kemik iligi incelemesinde eritrosit onciilere rastlanmaz an-
cak pronormoblastlar izlenebilir. Diizelme birkag ay i¢inde olur; yiizde 80 ol-
guda 1 ay iginde diizelir. Tekrarlama ¢ok nadirdir. Tedavi kalp yetersizligi
bulgular olusursa tranfiizyon yapilmasi haricinde sadece yakin izlemdir.

Gegici eitroblastopeni bazen:

1. Haglara bagli (kloramfenikol, penisilin, fenobarbital, difenilhidantoin)

2. Enfeksiyonlara bagh (parvoviriis, kabakulak, EBV, atipik pnomoni,
sepsis)

3. Malniitrisyon sonucu

4. Kronik hemolitik anemilerde gelisebilir.

Tablo 1. Gegici eristoblastopeni (TEC) ile DBA arasindaki farkliliklar

Ozellik TEC DBA

Sikhk Sik Nadir

Yas 6ay-4yl <6 ay (%90)
Etyoloji Kazanilmig Genetik

Ailevi ozellik Yok Var (%10-20)
Oncesinde enfeksiyon Var Yok

Anomali Yok Var

Gidis Spontan iyilesme Uzun dreli
Transfiizyon ihtiyaci Bagimlh degil Bagiml

Mcv <85 pms3 <90 pms

Hb F Normal Artmig

i antijen Normal Artmig
Eritrosit enzimleri Dtk Normal veya yiiksek
ADA Normal Yiksek

PARVOVIR{iS ENFEKSiYONU

Insanlar icin tek patojen Parvoviriis B19 dur. Yiizde 30-60 erigkin bu viriis-
le karsilasmis ve antikor olusturmustur. Eritema infeksiyosumun etyolojik
ajan1 oldugu gibi intratiterin hidropslarda da sorumlu tutulmaktadir. Seksen
derece sicakliga 72 saat dayanikli olan kilifsiz viriis kan iiriinleri ile de
bulasabilmektedir. Viriisun eritrosit tizerindeki p antijenine afinitesi vardir ve
ozellikle replikasyonunu pronormoblastlarin gekirdeginde gerceklestirir. Tm-
miin kompetan kisilerde enfeksiyon hafif ates, viral dokiintii, artropati ve
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klinik olarak belirgin olmayan eritrositer aplazi ile olusur. Diizelme hayat
boyu kalan antikorlarin ortaya ¢ikmast iledir. Immiin kompetan kiside altta
yatan hemolitik anemi varsa enfeksiyon ciddi gecici anemiye neden olabilir.
Immiin diigkiin konakta ise enfeksiyon persiste eder ve kronik anemi
olusabilir.
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