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PRIMER MIYELOFIBROZIiS

Esra SARIBACAK CAN'

GIRIS

Primer myelofibrozis (PMF), inefektif eritropoez, kemik iligindeki mikrogev-
redeki sitokin tiretimi ve siklikla osteosklerozisle birlikte kemik iliginde reaktif
fibroz konnetif doku birikimine neden olan, kemik iligindeki megakaryositler
ile myeloid ve eritroid Onciiller de dahil olmak {izere myeloid hiicrelerin disre-
giile proliferasyonuyla karakterize bir miyeloproliferatif neoplaizidir. Ilerleyen
kemik iliginin fibrotik asamalarda, periferik kan yaymasinda gozyas1 seklinde
eritrositler, ¢ekirdekli eritrositler ile immatiir myeloid hiicreler ve hepatomegali
ile splenomegaliyle klinigi belirginlesen ekstramediiller hematopoez goriiliir (1).

DSO (Diinya Saglik Orgiitii) KMPN (kronik miyeloproliferatif neoplasm)
kategorisinde (Tablo 1), polisitemi vera (PV), essential trombositemi (ET) ile
primer myelofibrozis (PMF) birlikte KMPN olarak gruplandirilmistir (2, 3). PMF
prefibrotik ile asikar fibrotik PMF olarak iki alt gruba ayrilmistir. ET veya PV’li
bazi hastalarda, zaman icerisinde benzer tedavi ve sonuglar gosteren ve post-ET
veya post-PV MF olarak adlandirilan PMF-benzeri fenotip gelisebilir.(4- 8) PMF
de dahil olmak iizere MPN’deki somatik mutasyonlar, driver ve “diger” mutas-
yonlar olarak gruplandirilir; driver mutasyon JAK2, CALR ile MPLyi i¢erirken
diger mutasyonlar ASXL1, SRSF?2 ile U2AF1yi i¢erir. (9, 10) Bu mutasyonlar
cogunlukla PV’li veya ET’li hastalarda goriiliir. MPN fenotipi i¢in driver mu-
tasyonlar gerekliyken diger mutasyonlarin hastaligin progresyonuna ve 16semik
transformasyona katki saglayabilecegine dair yaygin bir kani bulunmaktadir
(11,12, 13).

KLINiK OZELLIiKLER

PMF’nin en yaygin yakinmasi siddetli halsizliktir. Hastalarin yaklasik yari-
sinda dalak boyutunun artmasindan kaynaklanan semptomlar, daha az sayidaki
hastada kilo kayb1 ve ates, kemik agris1 ile gece terlemesi gibi hipermetabolik
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progresif hepatomegali ve %29’unda trombositoz goriilmiistiir. Splenektomi son-
rasindaki medyan sagkalim 19 ay olarak kaydedilmistir (78-80).

Portal hipertansiyonun semptomlarini hafifletmek i¢in transjuguler intrahepa-
tik porto-sistemik sant diistintilebilir. Tekrarlayan varis kanamasi ve refrakter asit
TIPS endikasyonlaridir ve her ikisi de ileri diizey MF’ye eslik edebilir. TIPS 1n
terapotik degeri MF’de sistemli bir sekilde heniiz ¢alisilmamistir, uygulabilirligi
ve etkinligini onaylayan ¢alismalara ihtiya¢ duyulmaktadir (81).
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