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Bölüm 22

ATİPİK KRONİK MİYELOİD LÖSEMİ

Sevil SADRİ1

 Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) tanı kriterlerine göre atipik kronik miyeloid 
lösemi(aKML), daha önce sınıflandırılmayan kronik miyeloid lösemiye (KML) 
morfolojik benzerlik gösteren ancak standart sitogenetik ile Ph kromozomun ve 
polimeraz zincir reaksiyonu ile BCR-ABL1 düzenlenmesi olamayan hastalık 
grubudur (Arber & arkadaşları 2016).

BCR-ABL-1 negatif hematolojik neoplazmaların ayırıcı tanısında sadece 
KML ile değil, aynı zamanda kronik miyelomonositik lösemi (KMML), kronik 
nötrofilik lösemi (KNL) ve miyelodispalstik sendrom/ miyeloproliferatif neop-
lazm ile ayrıcı tanı yapılması gerekir(Vardiman & arkadaşları 2008). aKML tanı 
zorlukları, heterojen klinik ve genetik özellikleri, akut miyeloid lösemiye yüksek 
oranda dönüşüm ve kötü prognoz sebebi ile uygun donörü olan hastalar için al-
lojenik hematopoetik kök hücre nakli her zaman uygun bir tercihtir (Gotlib & 
arkadaşları 2013a).

TANI KRİTERLERİ

Geçmişte aKML vakaları, KML benzeri sendrom olarak adlandırılırdı. Gü-
nümüzde ise yapılan çalışmalar sonunda aKML olarak isimlendirilmiş ve tanı 
kriterleri DSÖ tarafından belirlenmiştir. (Tablo-1)

Bir İtalyan kohortunda, 55 aKML olgusu incelenmiş; hastaların medyan sağ-
kalım süreleri 14 ile 30 ay olarak raporlanmıştır (Breccia & arkadaşları 2013). 
Yakın zamanda Amerika birleşik devletlerinde(ABD) yapılan çok merkezli bir 
çalışmada aKML(n=65) ve MDS/MPN,U (n=69) vakalarını karşılatırılmış, DSÖ 
kriterlerini uygulanmış ve önceki medyan sağkalımlarıyla daha agresif bir klinik 
seyir sergilediği tespit edilmiştir (12.4 ve 21.8 ay) (Gotlib & arkadaşları 2013b). 
ABD ve Italyan çalışmalarında, akut miyeloid lösemiye dönüşüm sırasıyla vaka-
ların %37 ve %40 ‘ında gerçekleşmiş ve ortalama dönüşüm süresi 11.2 ve 18 ay 
olarak izlenmiştir(Wang & arkadaşları 2014).
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RA pozitif bir hastada eozinofilleri azaltmıştır. HES terapisinde kullanılan diğer 
ilaçlar alemtuzumab(Dearden & arkadaşları 2009 ) ve infliksimabdır(Taverna & 
arkadaşları, 2007) yakın zamanda, glukokortikoid, hidroksikarbamid, imatinib, 
mepolizumab gibi mevcut tedavi seçeneklerinin başarısız olduğu ve interferon 
A’ya kısmi yanıt veren bir hastada alemtuzumab kullanılmıştır. Alemtuzumab, 
periferik kan eozinofiliyi minimal toksisite ile çarpıcı şekilde düşürmüştür(Wag-
ner & arkadaşları, 2009) . Eritroderma ile başvuran tanımsız / kompleks varyan 
HES olan bir hasta infliximab’a cevap vermiştir (Taverna & arkadaşları, 2007).
Eozinofilik hastalıkların hücresel ve moleküler özelliklerinin daha iyi anlaşılma-
sıyla, biyolojik olarak daha anlamlı, tedavi belirlemede işe yarayan, sınıflandırma 
şemaları geliştirilmiştir. Daha önce HES grubu içinde yer alan ve kötü prognoza 
sahip pek çok hasta artık imatinib ve diğer yeni ajanlarla tedavi edilebilmektedi.
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