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Primer trombositemi (esansiel trombositemi)

Prof. Dr. Semra V. Dündar
Hacettepe Üniversitesi T›p Fakültesi Hematoloji Anabilim Dal›, Ankara

E sansiel trombositemi (ET), benign myeloproliferatif bir
hastal›k olup,yaflam süresi normalden farkl› de¤ildir.
ET deki myeloproliferatif bozuklu¤un biyolojisi kemik

ili¤inde olgun ve büyük megakaryositlerin benign proliferas-
yonudur. Kemik ili¤i sellülaritesi normal veya hafifçe artm›fl
olup,granülopoiesis ve eritropoesiste proliferasyon görül-
mez. Tan› kondu¤unda, ET vakalar›n›n %99’unda myelofib-
rosis yoktur ve tedavi görmeyen yahut minimal tedavi (Aspi-
rin) verilen hastalar›n periyodik izlenen kemik ili¤i biyopsile-
rinde myelofibrosis veya megakaryosit pleomorfisi ile ilgili
de¤ifliklikler görülmez veya minimaldir.

ET; PV, KML, AMM ve myelofibrosis gibi,kronik bir
myeloproliferatif hastal›kt›r(MPH). G6PD izoenzim çal›flma-
lar› ve di¤er X-linked polimofizm  çal›flmalar›, ET nin de di-
¤er MPH lar gibi, stem hücrenin klonal bir bozuklu¤u oldu-
¤unu göstermifltir. ET, di¤er MPH lar›n aksine akut lösemiye
seyrek olarak dönüflür; fakat di¤er MPH larda oldu¤u gibi,
kanama ve trombozis ET de de en önemli morbidite ve mor-
talite nedenidir.

Klinik Bulgular
USA da her y›l 6000 hastaya ET tan›s› konmaktad›r,fakat

ET yaflam süresi üzerine önemli bir etki yapmad›¤› için, muh-
temelen hastal›¤›n prevalans› bu rakamdan birkaç misli faz-
lad›r. K/E oran› 1-2/1dir. Teflhiste ortalama yafl  60 civar›d›r.
Hastalar›n %20 kadar› 40 yafl›ndan küçüktür. Hastal›k,çocuk-
larda çok enderdir, familyal ET olgular› TPO genindeki mu-
tasyona ba¤l›d›r.

Hastalar›n 1/3 ile 1/4 ü ilk prezentasyonda asemptoma-
tiktir;geri kalanlarda vazomotor semptomlar veya trombohe-
morajik komplikasyonlar vard›r. %25-48 olguda palpabl sple-
nomegali mevcuttur.

Akroparesteziler,eritromelalgia, akrosiyanotik iskemi,
ayak parmaklar›ndan bir veya birkaç›nda gangren, epizodik
vertigo, migren ataklar›,geçici amnezi,disfazi,geçici iskemik
ataklar, hemiparezi ve konvulsionlar ET de s›kl›kla ortaya ç›-
kan belirti ve bulgulard›r. Bunlar›n nedeni,endarteriel mikro-
vasküler yatakta platelet-mediated inflamatuvar ve trombo-
tik proçeslerdir. Yani platelet dependent bir arteriel trombo-
fili söz konusudur. Coumarinin etkisizli¤ine karfl›n küçük
dozlarda Aspirin platelet fonksiyonlar›n› kontrol eder ve pla-
telet say›s› sitostatik olarak normale indi¤inde mikrosirkülas-
yon bozukluklar›n›n rekürrensi ve inme,angina, myokard in-
farktüsü gibi arteriel trombotik olaylar önlenir.

Arteriel mikrovasküler trombotik olaylar,platelet say›s›
mm küpte 400 000 i aflt›¤›nda ortaya ç›kar ve düflük doz aspi-
rine çok hassast›r. Platelet say›s› 1 000 000 u aflt›¤›nda, inter-
mediate ve büyük vWF mültimerlerinin kayb›na ba¤l› olarak
vWF eksikli¤i geliflir. Platelet say›s› 1 000 000-2 000 000 oldu-
¤unda vWF antijen konsentrasyonu normal oldu¤u halde ,
intermediate ve büyük mültimerlerin yoklu¤u dolay›s›yle ak-
kiz tipII Von Willebrandt hastal›¤› ortaya ç›kar. Böylece pla-
telet say›s› 1 000 000-2 000 000 ise s›k s›k ve birbiri arkas›na

trombozis ve kanama görülür ve aspirin trombotik kompli-
kasyonlar› önlerken kanamay› agreve eder. Platelet say›s› art-
t›kça kazan›lan vWF eksikli¤i ortaya ç›kmas›,trombositemi-
deki trombozis ve kanama belirtilerinin birlikte görülmesi
paradoksunun izah› olup,klinik önemi büyüktür.

ET li hastan›n yafl›n›n 60 ›n üzerinde olmas›,majör vas-
küler komplikasyonlar için önemli bir risk faktörüdür. Çün-
kü 60 yafl›n üzerinde hipertansiyon,hiperkolesterolemi,di-
abet gibi di¤er trombotik risk faktörleri de söz konusudur;si-
gara riski daha da artt›r›r. Bu kiflilerde trombosit say›s› da 400
000 in üzerinde oldu¤unda ,arteriel trombotik olaylar kolay-
ca ortaya ç›kar. Platelet say›s› 1.5 milyondan fazla olunca da
geliflen vWF eksikli¤i nedeniyle kanamalar olacakt›r.Bunun
için ; yafl›n fazla oldu¤u, majör trombozis olan,spontan mu-
kokutanöz kanama belirtileri gösteren ve/veya platelet say›-
s› 1.5 milyonun üzerinde olan hastalar "yüksek risk" grubunu
; yafl› 60’›n alt›nda olan,tromboz veya kanama belirtisi göster-
meyen hastalar ile platelet say›s› 1.5’un alt›nda olan hastalar
"düflük risk" grubunu oluflturur.

Olgular›n %1.5 ile %2.7’sinde PV,AMM veya AML
(M1,M2,M4,M7) ye dönüflüm olabilir. 

Tan›
Klinik bulgulara ilaveten ,laboratuvar tetkikleri ve ke-

mik ili¤i histopatolojisi ile ve sekonder nedenleri ekarte ede-
rek tan› konur. Tablo 1’de diagnostik ve tamamlay›c› özellik-
ler görülmektedir.

Tan› için gerekli diagnostik özellikler:
a) platelet say›s›n›n 400 000’in üzerinde olmas› ve bunun

için  reaktif bir nedenin mevcut olmay›fl›
b) kemik ili¤i biyopsilerinde megakaryosit say›s›n›n art-

m›fl olmas› ve megakaryositlerin gruplar oluflturmas›,nukle-
uslar›nda hiperploidi görülmesi

c) öncesinde herhangibir myeloproliferatif hastal›k veya
myelodisplastik sendromun bulunmay›fl›

Konfirmatif özellikler:
a) LAP skorunun normal veya artm›fl olmas›,normal se-

dimentasyon,atefl olmamas›
b) kemik ili¤i biyopsisinin sellülaritesinin normal veya

hafifçe artm›fl olmas›; fibrosisin olmamas› veya minimal ol-
mas›

c) palpasyonla splenomegali saptanmas›,yahut dala¤›n
ultrasound ve/veya CT ile 11 cm den büyük bulunmas›

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

Tedavi
ET nin tedavisi risk gruplar›nda ve gebelikte farkl›l›k

gösterir.
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Düflük riskli grup:
Yak›n zamanda yap›lan bir çal›flmada trombohemorajik

komplikasyonlar›n görülmedi¤i ve platelet say›s›n› 1.5 milyo-
nun alt›nda oldu¤u 60 yafl›ndan küçük hastalarda; trombozis
senede 100 hastada 1.9,kanama 1.5 olguda görülmüfl olup,ay-
n› yafl ve cinsteki normal popülasyondakinden farkl› de¤il-
dir. Bu grupta cerrahi müdahaleler ve gebelik te önemli bir
trombohemorajik risk oluflturmaz. Bu nedenle düflük risk
grubunda sadece observasyon, yeterli bir izlem yoludur.

Yüksek risk grubu:
60 yafl›n üzerinde ve geçirilmifl trombozu olan kiflilerde

tromboz olaylar›n›n tekrarlamas› rizki çok yüksektir.
Sitoredüktif tedavi amac› ile hydroxyurea (HU), trom-

boz rizkini çok azaltmaktad›r.(HU grubunda %3.6, hiç tedavi
verilmeyenlerde %24). Bunun nedeni, HU ile platelet say›s›-
n›n kontrol edilebilmifl olmas›d›r.

Anagrelide, son y›llarda ET tedavisinde yer alan ,mega-
karyositlerin terminal diferansiasyonunu interfere eden bir
ajand›r. Gençlerde anagrelide. yafll› hastalarda HU tercih edi-
len tedavi yöntemidir. Her iki ilac›n kullan›m›nda da istenen,
trombosit say›s›n›n 400 000 in alt›nda olmas›d›r.                       

Gebelerde  tercih edilen tedavi yöntemi Interferon kulla-
n›m›d›r. ET li gebe hastalarda ilk trimestrde spontan düflük
h›z› oldukça yüksektir (%15). Aspirin kullan›m›n›n bu yönde
önleyici bir etkisi yoktur.Bu hastalarda tercih edilen tedavi
yöntemi Interferon alfa olmal›d›r. 


