SAF ERITROID APLAZISI
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Girig

Saf eritroid aplazisi (SEA), eritropoez yetmezligi ya da eksikligine bagh geli-
sen, kemik iliginde eritroid dnclllerin yoklugu veya azligi, normokrom normosi-
ter anemi ve retikllositopeni ile karakterize nadir gorilen bir sendromdur (1).
SEA’ da aplastik anemi ve diger hematolojik hastaliklarin aksine sadece eritroid
seri etkilenmektedir. Siklikla 16kosit ve platelet sayilari normaldir. SEA primer
olarak olusabilecegi gibi cesitli benign ve malign hastaliklarin zemininde de ge-
lisebilmektedir.

Etiyoloji, Epidemiyoloji ve Siniflama

ilk kez 1922 yilinda tanimlanan bu nadir hastalik kadin ve erkekleri esit siklikta
etkilemektedir. Her yasta gorilebilmektedir. Hastalik konjenital (Diamond-Bla-
ckfan anemisi) veya edinsel olmak Uzere iki grupta incelenmektedir. Edinsel
SEA, primer olarak gelisebilecegi gibi otoimmiin hastaliklar, viral ve bakteriyel
enfeksiyonlar, |6semi ve lenfomalar, ABO uyumsuz kok hticre nakilleri, solid or-
gan tiimorleri, gebelik, riboflavin eksikligi, ilaglara (6zellikle rekombinant erit-
ropoietin) bagh olarak da gelisebilir. (Tablo 1) Hastalik akut seyrederek kendini
sinirlayabilir veya kronik seyredebilir. Hastaligin gorilme sikligi ile ilgili bir veri
bulunmamaktadir ancak konjenital form 1 milyon canl dogumda 5-7 oraninda
gorulmektedir (2). Eriskinlerde akut form ¢ok nadir goriilmektedir. Ayrica eris-
kinlerde eritropoezin akut olarak kisa stireli durmasi ve eritrosit yasam émriiniin
uzun olmasindan dolayi belirgin anemi semptomlari gelismeyebilir ve erigkinler
tani almayabilir (3).
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Steroide yanitsiz, tekrarlayan transflizyonlara cevapsiz vakalarda ve demir biri-
kimini engellemek amaciyla tercih edilebilir. RPS19 eksikligi olan hastalarda gen
tedavisi ile ilgili cahismalar mevcuttur (23,27).

DBA’ nin prognozu siklikla iyidir. Steroide yanith vakalarda prognozun daha
iyi oldugu gosterilmistir. Demir birikimi gibi tedavi iliskili komplikasyonlar, sple-
nektomili hastalarda gorilen artmis enfeksiyon sikligi ve artmis kanser riski bek-
lenen yasam sliresini kisaltabilir (27,28).

Sonug

Eritropoez yetmezligi ya da eksikligi sonrasi gelisen SEA nadir gérilen bir has-
talik olup tanisiigin 6ncelikle hastaligin ayirici tanida akla gelmesi gerekmektedir.
Anemi ile basvuran hastalarda detayl bir anamnez ve fizik muayene sonrasinda
yapilan periferik yayma siklikla normokrom normositer anemiyi yansithigindan
tanida zorluk olusturmaktadir. Tani sonrasi altta yatan hastaligin saptanmasi te-
davinin belirleyici ana unsurudur. SEA da diger birgok hematolojik hastalik gibi
farkh hastaliklar ve medikal tedaviler sonrasi gelisebilmekte ve bu yoniyle has-
taligin takibi ve tedavisi mutlak multidisipliner yaklasim gerektirmektedir.
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