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Bölüm 19

ESANSİYEL TROMBOSİTEMİ TANI, TEDAVİ, TAKİP

Gülten KORKMAZ AKAT1

GİRİŞ

Esansiyel trombositemi (ET) miyeloid hücrelerin klonal proliferasyonu ile 
karakterize kronik myeloproliferatif neoplazmlardan (MPN) biridir, ET ayrıca 
esansiyel trombositoz ve primer trombositoz olarak da adlandırılmıştır. Tromboz 
ve kanamaya eğilimi olan aşırı ve klonal trombosit üretimi ile karakterizedir.

EPİDEMİYOLOJİ

ET, günümüzde BCR-ABL negatif MPN vakalarının yaklaşık üçte birini 
oluşturmaktadır (1). ET’nin insidansı 1-2.5/100.000 olduğunu göstermiştir (1,2). 
ET’de yaşam beklentisi normale yakın olduğundan (3), hastalığın prevalansı çok 
daha yüksektir. 100.000 kişide 9-24 kadar olduğu tahmin edimektedir (2). İnsi-
dansı ırk, cinsiyet ve yaşa göre değişir (1). Kadınlardaki insidansı 2 kat fazladır 
(1,4). İnsidans, yaşla artar; tanı sırasındaki ortanca yaş 60’tır, ancak vakaların 
%20’si 40 yaşın altında olabilir (4). ET çocuklarda nadirdir, prognozu ve tedavisi 
hakkında çok az şey bilinmektedir.

KLİNİK ÖZELLİKLER

ET’li hastaların yaklaşık yarısı asemptomatiktir, başka nedenle yapılan tam 
kan sayımında trombositozun  görülmesi ile tesadüfen tanınır. Diğerleri hasta-
lıkla ilişkili semptomlar (örn. baş ağrısı, baş dönmesi, görsel değişiklikler) veya 
komplikasyonlar (örn. tromboz, kanama, ilk trimester fetal kayıp) ile ortaya çıkar. 
Kaşıntı ise polistemia vera (PV) gibi sık değildir, ET’de %5’den az sıklıkta gö-
rülür. Yeni tanı almış 150 ET hastasından oluşan retrospektif bir çalışmada:tanı 
sırasında ortalama yaş 49.8 (17-98); hastaların %66 kadın; hemoglobin: 13.7g/
dl (9.1-16.8); lökosit sayısı: 9000/Μl (4.1-25.2); trombosit sayısı 1000000/μL 
(454000-3460000) olarak saptanmış, %35 hastada palpabl splenomegali; %13 
hastada vazomotor semptomlar; kadınların %11’inde fetal kayıp; %21 hasta-
da tromboz öyküsü; %9.3 hastada kanama öyküsü olduğu; hastaların %45’inin 
asemptomatik olduğu; jak 2 murtasyonu %48.7 hastada saptanmıştır (5).
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verilmiş ; toplam sağkalım:Düşük risk (toplam puan 0; hastaların yüzde 48’i) 
– Ulaşılmamış; Orta risk (toplam puan 1 veya 2; hastaların yüzde 47’si) - 24,5 
yıl; Yüksek risk (toplam puan 3 veya 4; hastaların yüzde 5’i) - 13,8 yıl bulun-
muştur(47).

• ET’li 605 hastanın ortalama 7 yıl takip edildiği tek merkez çalışmasında . Sağ-
kalımı öngörmede belirlenen risk faktörleri: düşük hemoglobin düzeyi (kadın-
larda <12 g / dL ve erkeklerde <13,5 g / dL),Yaş ≥60 yıl; Yüksek lökosit sayısı 
(≥15,000 / microL); Sigara içmek; diyabetes mellitus; venöz tromboz öyküsü 
olarak belirlenmiştir. Buna göre ortalama sağkalım; Düşük risk grubunda (risk 
faktörlerinden hiçbiri yok; hastaların yüzde 43’ü) - 23 yıl; Orta risk grubunda 
(bir risk faktörü; hastaların yüzde 41’i) - 17 yıl, Yüksek risk grubunda (iki 
veya üç risk faktörü; hastaların yüzde 17’si) - 9 yıl olarak bulunmuştur(48); 
aynı kurumun 322 hasta içeren diğer bir çalışmasında ise risk belirlemede 
sadece tanı anındaki yaş ve WBC sayısını içeren basitleştirilmiş bir model 
geliştirilmiştir. Hastalar  üç risk grubuna ayrılmış ve düşük risk grununda (yaş 
<60 ve WBC sayısı <15,000 / mikroL) - 25 yıl; orta risk grubunda (yaş ≥60 
veya WBC sayısı ≥15,000) - 17 yıl; yüksek risk grubunda(yaş ≥60 ve WBC 
sayısı ,≥15,000) - 10 yıl medyan sağkalım bulunmuştur (49).
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