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ESANSIYEL TROMBOSITEMI TANI, TEDAVI, TAKIP

Giilten KORKMAZ AKAT"

GIRIS
Esansiyel trombositemi (ET) miyeloid hiicrelerin klonal proliferasyonu ile
karakterize kronik myeloproliferatif neoplazmlardan (MPN) biridir, ET ayrica

esansiyel trombositoz ve primer trombositoz olarak da adlandirilmistir. Tromboz
ve kanamaya egilimi olan agir1 ve klonal trombosit iiretimi ile karakterizedir.

EPIDEMIYOLOJI

ET, glinlimiizde BCR-ABL negatif MPN vakalarinin yaklasik ii¢cte birini
olusturmaktadir (1). ET nin insidans1 1-2.5/100.000 oldugunu gostermistir (1,2).
ET’de yasam beklentisi normale yakin oldugundan (3), hastaligin prevalansi ¢ok
daha yiiksektir. 100.000 kiside 9-24 kadar oldugu tahmin edimektedir (2). insi-
dans1 1rk, cinsiyet ve yasa gore degisir (1). Kadinlardaki insidansi 2 kat fazladir
(1,4). Insidans, yasla artar; tan1 sirasindaki ortanca yas 60’tir, ancak vakalarin
%20’s1 40 yasin altinda olabilir (4). ET ¢ocuklarda nadirdir, prognozu ve tedavisi
hakkinda ¢ok az sey bilinmektedir.

KLINIK OZELLIKLER

ET’li hastalarin yaklasik yarisi asemptomatiktir, baska nedenle yapilan tam
kan sayiminda trombositozun goriilmesi ile tesadiifen taninir. Digerleri hasta-
likla iliskili semptomlar (6rn. bas agrisi, bag donmesi, gorsel degisiklikler) veya
komplikasyonlar (6rn. tromboz, kanama, ilk trimester fetal kayip) ile ortaya cikar.
Kaginti ise polistemia vera (PV) gibi sik degildir, ET’de %5’den az siklikta go-
riliir. Yeni tan1 almis 150 ET hastasindan olusan retrospektif bir ¢alismada:tant
sirasinda ortalama yas 49.8 (17-98); hastalarin %66 kadin; hemoglobin: 13.7g/
dl (9.1-16.8); 16kosit sayisi: 9000/MI (4.1-25.2); trombosit sayist 1000000/uL
(454000-3460000) olarak saptanmis, %35 hastada palpabl splenomegali; %13
hastada vazomotor semptomlar; kadinlarin %11’inde fetal kayip; %21 hasta-
da tromboz Gykiisii; %9.3 hastada kanama Oykiisii oldugu; hastalarin %45’ inin
asemptomatik oldugu; jak 2 murtasyonu %48.7 hastada saptanmistir (5).
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verilmis ; toplam sagkalim:Diistik risk (toplam puan 0; hastalarin yiizde 48°1)
— Ulasilmamis; Orta risk (toplam puan 1 veya 2; hastalarin yilizde 47°si) - 24,5
yil; Yiiksek risk (toplam puan 3 veya 4; hastalarin yilizde 5°1) - 13,8 y1l bulun-
mustur(47).

ET’li 605 hastanin ortalama 7 y1l takip edildigi tek merkez ¢aligmasinda . Sag-
kalim1 6ngdrmede belirlenen risk faktorleri: diisiik hemoglobin diizeyi (kadin-
larda <12 g/ dL ve erkeklerde <13,5 g/ dL),Yas >60 yil; Yiiksek lokosit sayisi
(>15,000 / microL); Sigara icmek; diyabetes mellitus; vendz tromboz oykiisii
olarak belirlenmistir. Buna gore ortalama sagkalim; Diisiik risk grubunda (risk
faktorlerinden higbiri yok; hastalarin yiizde 43°1i) - 23 yil; Orta risk grubunda
(bir risk faktorii; hastalarin ylizde 41°1) - 17 yil, Yiiksek risk grubunda (iki
veya ti¢ risk faktorii; hastalarin yiizde 17°si) - 9 yil olarak bulunmustur(48);
ayni kurumun 322 hasta igeren diger bir caligmasinda ise risk belirlemede
sadece tan1 anindaki yas ve WBC sayisini igeren basitlestirilmis bir model
gelistirilmistir. Hastalar ti¢ risk grubuna ayrilmis ve diigiik risk grununda (yas
<60 ve WBC sayist <15,000 / mikroL) - 25 yil; orta risk grubunda (yas >60
veya WBC sayis1 >15,000) - 17 yil; yiiksek risk grubunda(yas >60 ve WBC
say1st ,>15,000) - 10 y1l medyan sagkalim bulunmustur (49).
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