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hastalik olup,yasam siiresi normalden farkli degildir.

ET deki myeloproliferatif bozuklugun biyolojisi kemik
iliginde olgun ve biiyiik megakaryositlerin benign proliferas-
yonudur. Kemik iligi selliilaritesi normal veya hafifce artmis
olup,graniilopoiesis ve eritropoesiste proliferasyon goriil-
mez. Tan1 kondugunda, ET vakalarimin %99 unda myelofib-
rosis yoktur ve tedavi gormeyen yahut minimal tedavi (Aspi-
rin) verilen hastalarin periyodik izlenen kemik iligi biyopsile-
rinde myelofibrosis veya megakaryosit pleomorfisi ile ilgili
degisiklikler goriilmez veya minimaldir.

ET; PV, KML, AMM ve myelofibrosis gibi kronik bir
myeloproliferatif hastaliktir(MPH). G6PD izoenzim ¢aligma-
lar1 ve diger X-linked polimofizm calismalari, ET nin de di-
ger MPH lar gibi, stem hiicrenin klonal bir bozuklugu oldu-
gunu gostermistir. ET, diger MPH larin aksine akut 10semiye
seyrek olarak doniistir; fakat diger MPH larda oldugu gibi,
kanama ve trombozis ET de de en 6nemli morbidite ve mor-
talite nedenidir.

E sansiel trombositemi (ET), benign myeloproliferatif bir
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USA da her y11 6000 hastaya ET tanis1 konmaktadir,fakat
ET yasam stiresi tizerine onemli bir etki yapmadig1 igin, muh-
temelen hastaligin prevalansi bu rakamdan birkag misli faz-
ladir. K/E oran1 1-2/1dir. Teshiste ortalama yas 60 civaridir.
Hastalarin %20 kadar1 40 yasindan kiiciiktiir. Hastalik,cocuk-
larda ¢ok enderdir, familyal ET olgular1 TPO genindeki mu-
tasyona baghdar.

Hastalarin 1/3 ile 1/4 i ilk prezentasyonda asemptoma-
tiktir;geri kalanlarda vazomotor semptomlar veya trombohe-
morajik komplikasyonlar vardir. %25-48 olguda palpabl sple-
nomegali mevcuttur.

Akroparesteziler,eritromelalgia, akrosiyanotik iskemi,
ayak parmaklarindan bir veya birkacinda gangren, epizodik
vertigo, migren ataklari,gegici amnezi,disfazi,gegici iskemik
ataklar, hemiparezi ve konvulsionlar ET de siklikla ortaya ¢1-
kan belirti ve bulgulardir. Bunlarin nedeni,endarteriel mikro-
vaskiiler yatakta platelet-mediated inflamatuvar ve trombo-
tik progeslerdir. Yani platelet dependent bir arteriel trombo-
fili s6z konusudur. Coumarinin etkisizligine karsin kiigiik
dozlarda Aspirin platelet fonksiyonlarini kontrol eder ve pla-
telet sayis1 sitostatik olarak normale indiginde mikrosirkiilas-
yon bozukluklarimin rekiirrensi ve inme,angina, myokard in-
farkttiisti gibi arteriel trombotik olaylar onlenir.

Arteriel mikrovaskiiler trombotik olaylar,platelet sayisi
mm kiipte 400 000 i astiginda ortaya ¢ikar ve diisiik doz aspi-
rine ¢ok hassastir. Platelet sayis1 1 000 000 u astiginda, inter-
mediate ve biiylik vVWF miltimerlerinin kaybina bagli olarak
vWEF eksikligi gelisir. Platelet say1s1 1 000 000-2 000 000 oldu-
gunda vWF antijen konsentrasyonu normal oldugu halde ,
intermediate ve biiylik miiltimerlerin yoklugu dolayisiyle ak-
kiz tipIl Von Willebrandt hastalig1 ortaya cikar. Boylece pla-
telet say1s1 1 000 000-2 000 000 ise sik sik ve birbiri arkasina

trombozis ve kanama goriiliir ve aspirin trombotik kompli-
kasyonlar1 6nlerken kanamay1 agreve eder. Platelet sayis: art-
tikca kazanilan vWF eksikligi ortaya ¢ikmasi trombositemi-
deki trombozis ve kanama belirtilerinin birlikte goriilmesi
paradoksunun izahi olup, klinik 6nemi biytiktiir.

ET li hastanin yasimin 60 n iizerinde olmasi,major vas-
kiiler komplikasyonlar i¢in 6nemli bir risk faktoriidiir. Ciin-
kii 60 yasin iizerinde hipertansiyon,hiperkolesterolemi,di-
abet gibi diger trombotik risk faktorleri de s6z konusudur;si-
gara riski daha da arttirir. Bu kisilerde trombosit sayis1 da 400
000 in iizerinde oldugunda ,arteriel trombotik olaylar kolay-
ca ortaya cikar. Platelet sayis1 1.5 milyondan fazla olunca da
gelisen vVWF eksikligi nedeniyle kanamalar olacaktir.Bunun
i¢in ; yasin fazla oldugu, major trombozis olan,spontan mu-
kokutan6z kanama belirtileri gosteren ve/veya platelet sayi-
s1 1.5 milyonun tizerinde olan hastalar "ytiksek risk" grubunu
; yas1 60'1n altinda olan,tromboz veya kanama belirtisi goster-
meyen hastalar ile platelet sayis1 1.5'un altinda olan hastalar
"diisiik risk" grubunu olusturur.

Olgularin %1.5 ile %2.7’sinde PV, AMM veya AML
(M1,M2,M4,M7) ye déntisiim olabilir.

Tam

Klinik bulgulara ilaveten ,(laboratuvar tetkikleri ve ke-
mik iligi histopatolojisi ile ve sekonder nedenleri ekarte ede-
rek tan1 konur. Tablo 1’de diagnostik ve tamamlayic1 6zellik-
ler goriilmektedir.

Tanui icin gerekli diagnostik 6zellikler:

a) platelet say1sinin 400 000'in iizerinde olmasi ve bunun
i¢in reaktif bir nedenin mevcut olmayisi

b) kemik iligi biyopsilerinde megakaryosit sayisinin art-
mis olmas1 ve megakaryositlerin gruplar olusturmasi,nukle-
uslarinda hiperploidi goriilmesi

¢) oncesinde herhangibir myeloproliferatif hastalik veya
myelodisplastik sendromun bulunmayis:

Konfirmatif ozellikler:

a) LAP skorunun normal veya artmis olmasi,normal se-
dimentasyon,ates olmamasi

b) kemik iligi biyopsisinin selliilaritesinin normal veya
hafifce artmis olmasy; fibrosisin olmamas: veya minimal ol-
mast

¢) palpasyonla splenomegali saptanmasi,yahut dalagin
ultrasound ve/veya CT ile 11 cm den biiytiik bulunmasi

d)spontan eritroid koloni ve/veya spontan megakaryo-
sit koloni formasyonu

Tedavi
ET nin tedavisi risk gruplarinda ve gebelikte farklilik
gosterir.
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Diisiik riskli grup:

Yakin zamanda yapilan bir ¢calismada trombohemorajik
komplikasyonlarin goriilmedigi ve platelet sayisini 1.5 milyo-
nun altinda oldugu 60 yasindan kiiclik hastalarda; trombozis
senede 100 hastada 1.9, kanama 1.5 olguda goriilmiis olup,ay-
n1 yas ve cinsteki normal poptilasyondakinden farkli degil-
dir. Bu grupta cerrahi miidahaleler ve gebelik te 6nemli bir
trombohemorajik risk olusturmaz. Bu nedenle diisiik risk
grubunda sadece observasyon, yeterli bir izlem yoludur.

Yiiksek risk grubu:
60 yasin lizerinde ve gegirilmis trombozu olan kisilerde
tromboz olaylarmin tekrarlamasi rizki ¢ok yiiksektir.
Sitorediiktif tedavi amaci ile hydroxyurea (HU), trom-

boz rizkini ¢ok azaltmaktadir.(HU grubunda %3.6, hi¢ tedavi
verilmeyenlerde %24). Bunun nedeni, HU ile platelet sayisi-
nin kontrol edilebilmis olmasidir.

Anagrelide, son yillarda ET tedavisinde yer alan ,mega-
karyositlerin terminal diferansiasyonunu interfere eden bir
ajandir. Genglerde anagrelide. yasl: hastalarda HU tercih edi-
len tedavi yontemidir. Her iki ilacin kullaniminda da istenen,
trombosit sayisinin 400 000 in altinda olmasidir.

Gebelerde tercih edilen tedavi yontemi Interferon kulla-
nimudir. ET li gebe hastalarda ilk trimestrde spontan diisiik
hiz1 oldukga ytiksektir (%15). Aspirin kullaniminin bu yénde
oOnleyici bir etkisi yoktur.Bu hastalarda tercih edilen tedavi
yontemi Interferon alfa olmalidir.



