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Sadece eritropoezde bozukluk vard›r. Bu hastalarda anemi, retikülositope-
ni ve normal lökosit ve trombosit say›s› ile kemik ili¤inde eritroblastopeni bu-
lunur. Saf eritrositer aplazi afla¤›daki durumlarda görülebilir:

KALITSAL
Diamond-Blackfan Anemisi

KAZANILMIfi

1. Timoma - malignite

• Lenfoid maligniteler; kronik lenfositik lösemi, lenfoma, malign histiyosi-
tozlar, Kaposi sarkomu, akut lenfoblastik lösemi, Hodgkin hastal›¤›, multipl
myelom

• Miyelodisplaziler; kronik miyeloid lösemi, miyelofibroz, 

• Bronfl, meme, mide, tiroid ve safra yolu karsinomlar›

2. Kollajen vasküler hastal›klar

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

3. Virüs enfeksiyonlar›

Parvovirüs, hepatit, T cell lösemi virüsü, EBV, HIV

4. Hamilelik

5. ‹laçlar

Antiepieptikler: difenilhidantoin, karbamazepin, sodyum dipropilasetat,
sodyum valproate

Azotiopirin

Kloramfenikol ve tiamfenikol

Sülfonamidler
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‹zoniazid

Prokainamid

Daha nadiren: non-steroid antienflamatuar

Allopurinol,

Halothan,

D-penisilamin

Maloprim,

Metalozone,

Kinidin ve kuinakrin,

Alt›n, benzen ve insektisidler

DIAMOND-BLACKFAN ANEM‹S‹
Diamond-Blackfan anemisi (DBA) genellikle yaflam›n ilk aylar›nda bulgu

veren nadir rastlan›lan bir hipoplastik anemidir. S›kl›¤› 4-7 milyonda bir ola-
rak bildirilmektedir. Konjenital anomaliler özellikle bafl ve üst ekstremite ano-
malileri %40 olguda saptan›r. Anemi makrositiktir ve bazen nötropeni ve
trombositoz anemiye efllik eder. Hastal›k de¤iflik adlarla an›l›rsa da en uygun
ad›n eritrogenesis imperfekta olabilece¤i görüflü vard›r ancak daha s›kl›kla
DBA ad› kullan›lmaktad›r.

Klinik

1. Otozomal dominant, otozomal resesif ve X-ba¤l› geçifl bildirilmektedir.

2. Anemi normositik veya daha s›kl›kla makrositiktir ve ilk do¤umda
%30, 6 ayda %65 ve ilk 1 yaflta %90 DBA olgusu tan› al›r.

3. Beyaz küre ve trombosit say›s› genellikle normaldir, bazen nötropeni
ve trombositoz anemiye efllik eder.

4. Eritropoetin duyarl›l›¤› azalm›flt›r. Bunun nedeni eritropoetin reseptör
fonksiyon bozuklu¤u oldu¤u düflünülmektedir. 

5. Fas ligand seviyesi artm›flt›r.

6. Kromozomal incelemeler normaldir (son y›llarda 19q13 mutasyonu bil-
dirilen olgular vard›r. Bu gen ribozomal protein S19’u (RPS19) kodlar.)

7. Hepatosplenomegali saptanmaz.

8. Hastalar›n %25’inde pre veya postnatal büyüme ve geliflme gerili¤i bu-
lunur. Prematüre do¤um olgular›n %16’s›nda bulunur. Diare ve yemek yeme-
yi red s›kt›r.

9. Hastalarda %37-45 oran›nda anomali vard›r. Bafl parmak (subluksa-
yon, fazla say›da, bifid, trifalangial, tenar kabar›kl›¤›n ve radial nabz›n ol-
mamas›), kraniofasial (yar›k veya yüksek damak, hipertelerozim, burun kökü



bas›kl›¤›, flafl›l›k, ptoz, katarakt), urogenital anomaliler en s›k rastlan›lanlard›r.
Bu anomali bulgular›n›n daha fazla olarak k›zlarda oldu¤unu gösteren çal›fl-
malar vard›r.

10. Malign potansiyel tafl›rlar (ALL, akut miyeloid lösemi, akut
promiyelositer lösemi) megakaryoblastik lösemi ve hepatosellüler karsinom
olma riskleri yüksektir. 

Tan›

1. Anemi-retikülositopeni en önemli bulgudur. Hemoglobin seviyesi or-
talama 6.1g/dL (1.5- 12.4 g/dL) ve retikülosit %0-4.5 saptan›r. Dolaflan erit-
rositler fetal özellik gösterirler. Makrositoz vard›r ancak bu bulgu daha fazla 5
aydan büyük olan olgularda dikkat çekicidir. 

2. Kemik ili¤i incelemesinde lökositer ve megakaryositer seri normalken,
normoblastlar›n yoklu¤u dikkat çekicidir. Bazen proeritroblastlar relatif art-
m›fl veya normal de olabilir.

3. Hemoglobin F genellikle artm›flt›r.

4. Eritrosit içi enzimler (transaminaz, aldolaz, fosfofürüktokinaz, glutat-
yon peroksidaz, adenozin deaminidaz) seviyeleri normal veya artm›flt›r (Bu
art›fl özellikle çocukluk ça¤› geçici eritroblastopenisinden ay›rt etmede kul-
lan›lan tetkiktir).

Tedavi

1. Kortikosteroidler

2. Androjen, siklofosfamid, 6-merkaptopürin, siklosporin ve ATG
steroide dirençli olgularda denenmifltir. 

3. Kemik ili¤i tranplantasyonu

Prognoz

Olgular›n %80’i steroide yan›tl›d›r. Yüzde 39 olguda transfüzyon ihtiyac›
devam ederken %19’unda steroide refrakterlik geliflir. Spontan remisyon %20
olguda saptanmaktad›r ve en s›k olarak 7 yafl civar›nda gerçekleflir. Ölüm
transfüzyon komplikasyonlar›, enfeksiyonlar veya geliflen malignitelere ba¤-
l›d›r.

GEÇ‹C‹ ER‹TROBLASTOPEN‹
Bu anemi mutlaka DBA’sinden ay›rt edilmelidir. Patofizyolojik olarak

genellikle virüsler sorumlu tutulmaktad›r. Aneminin ortaya ç›kmas›ndan or-
talama 1-2 ay öncesinde bir viral enfeksiyon, en s›k olarak da Parvovirüs en-
feksiyonu vard›r. Serum eritropoietin seviyesi yüksektir. Yüzde 30-50 hastada
colony forming unit (CFY) ve Burst-forming unit-erythroid (BFU-E) azalm›fl-
t›r. Hastalar›n serumlar›nda normal progenitör hücreleri inhibe eden Ig G
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yap›s›nda olan inhibitörler saptanm›flt›r. Yafl 6ay 4 yafl aras›ndad›r. K›z erkek
fark› saptanmaz. Hemoglobin 3-8 g/dL, retikülosit %0 ve lökosit ve trombosit
say›s› genellikle normaldir. Ancak %10 olguda nötropeni ve %5 olguda trom-
bositopeni vard›r. Kemik ili¤i incelemesinde eritrosit öncülere rastlanmaz an-
cak pronormoblastlar izlenebilir. Düzelme birkaç ay içinde olur; yüzde 80 ol-
guda 1 ay içinde düzelir. Tekrarlama çok nadirdir. Tedavi kalp yetersizli¤i
bulgular› oluflursa tranfüzyon yap›lmas› haricinde sadece yak›n izlemdir. 

Geçici eitroblastopeni bazen:
1. ‹laçlara ba¤l› (kloramfenikol, penisilin, fenobarbital, difenilhidantoin)
2. Enfeksiyonlara ba¤l› (parvovirüs, kabakulak, EBV, atipik pnömoni,

sepsis)
3. Malnütrisyon sonucu
4. Kronik hemolitik anemilerde geliflebilir. 

PARVOV‹RÜS ENFEKS‹YONU

‹nsanlar için tek patojen Parvovirüs B19 dur. Yüzde 30-60 eriflkin bu virüs-
le karfl›laflm›fl ve antikor oluflturmufltur. Eritema infeksiyosumun etyolojik
ajan› oldu¤u gibi intraüterin hidropslarda da sorumlu tutulmaktad›r. Seksen
derece s›cakl›¤a 72 saat dayan›kl› olan k›l›fs›z virüs kan ürünleri ile de
bulaflabilmektedir. Virüsun eritrosit üzerindeki p antijenine afinitesi vard›r ve
özellikle replikasyonunu pronormoblastlar›n çekirde¤inde gerçeklefltirir. ‹m-
mün kompetan kiflilerde enfeksiyon hafif atefl, viral döküntü, artropati ve

Özellik

S›kl›k
Yafl
Etyoloji
Ailevi özellik
Öncesinde enfeksiyon
Anomali
Gidifl
Transfüzyon ihtiyac›
MCV
Hb F
‹ antijen
Eritrosit enzimleri
ADA

TEC

S›k
6 ay - 4 y›l
Kazan›lm›fl
Yok
Var
Yok
Spontan iyileflme
Ba¤›ml› de¤il
<85 µm3

Normal
Normal
Düflük
Normal 

DBA

Nadir
<6 ay (%90)
Genetik
Var (%10-20)
Yok
Var
Uzun üreli
Ba¤›ml›
<90 µm3

Artm›fl
Artm›fl
Normal veya yüksek
Yüksek 

Tablo 1. Geçici eristoblastopeni (TEC) ile DBA aras›ndaki farkl›l›klar
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klinik olarak belirgin olmayan eritrositer aplazi ile oluflur. Düzelme hayat
boyu kalan antikorlar›n ortaya ç›kmas› iledir. ‹mmün kompetan kiflide altta
yatan hemolitik anemi varsa enfeksiyon ciddi geçici anemiye neden olabilir.
‹mmün düflkün konakta ise enfeksiyon persiste eder ve kronik anemi
oluflabilir.
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