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Miyelodisplastik Sendrom (MDS) — Kisa
Bilgiler

1. Hastalik tablosu

Miyelodisplastik sendrom (kisaca MDS), kemik iliginin normal galismadidi ve bu nedenle yeterli
sayida saglkli kan hicresinin Uretilmedigi bir grup hastaliktir.

Kirmizi kan hucreleri (eritrositler), beyaz kan hicreleri (/6kositler) ve trombositler (kan
pulcuklari) dahil olmak Uzere kanda bulunan tim kan hucreleri, kan kbk hiicreleri olarak
adlandirilan kemik iligindeki kan yapici hicrelerden kaynaklanir. Kemik iligindeki kan kok
hlcrelerinden islevsel kan hicrelerinin olusabilmesi igin ¢ok sayida olgunlagsma ve bdlinme
sureci gerekir. Uzmanlar bu sureclere hematopoez adini vermektedirler. Hematopoez hakkinda
daha fazla bilgiyi kemik iligi ve kanin yapisi ve iglevi hakkindaki hasta bilgilendirme yazimizda
bulabilirsiniz.

MDS'li hastalarda kemik iligindeki bu suregler bozulur. Hiicreler hatali olgunlasir ve mikroskop
altinda saglikli hicrelerden farkli gorinur (displazi). Gogu zaman bu hatali sekillenmis hucreler
kemik iliginde 6lir, bdylece buradan kana yeterince kan hiicresi aktarilamaz. Sonug olarak, kanda
yeterince saglikli kirmizi ve beyaz kan hiicresi ve trombosit bulunmaz ve bu da kansizlik (anemi),
enfeksiyonlar veya kanama egiliminin artmasi gibi ¢esitli saglik sorunlarina neden olur.

Ote yandan, kan kék hiicrelerinin olgunlagmasinin bozulmasi, kemik iliginde olgunlasmamis kan
hiicrelerinin (blast olarak da adlandirilirlar) surekli olarak artmasina neden olur. Olgunlasmamis
olmalari nedeniyle bu hiicreler beklenen islevlerini yerine getiremezler. Bazi MDS hastalarinda
kemik iligi ve kandaki blast [blastlar] sayisiI hastalidin seyri sirasinda o kadar artar ki MDS artik
I6semiden ayirt edilemez hale gelir. Bu nedenle MDS eskiden "prelésemi" (I6semi éncusu) olarak
adlandirilirdi.

2. Gorulme sikhgi

Miyelodisplastik sendrom (MDS) yashlarda kemik iliginin en sik gorilen malign hastaligidir;
¢ocuklarda ve ergenlerde ¢ok nadir gorilir. Cocuklarda ve 18 yas alti ergenlerde goérilen tim kan
kanserlerinin yaklasik %8'ini ve bu yas grubundaki tim kétu huylu hastaliklarin yaklasik %2,5'ini
olusturur.

Alman Cocukluk Cagi Kanser Kayit Merkezine (Mainz) gére, Almanya'da her yil 0-17 yas arasi
yaklasik 54 hastaya yeni MDS tanisi konulmaktadir. Ortalama goériilme yas! yaklasik 9'dur. Erkekler
kizlardan biraz daha sik etkilenmektedir (cinsiyet orani: 1,2 : 1).


https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/uid:a5eeda3e-3042-4ea3-9753-26e68808d8dd
https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/uid:a5eeda3e-3042-4ea3-9753-26e68808d8dd
https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/uid:a5eeda3e-3042-4ea3-9753-26e68808d8dd
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3. Miyelodisplastik sendrom cesitleri

Miyelodisplastik sendromun (MDS) gelisim sekline bagli olarak ve kan ve kemik iliginin mikroskobik
incelemeleri 1s1ginda, asagida belirtilen farkli MDS ¢esitleri bulunmaktadir.

3.1. Primer (birincil) ve sekonder (ikincil) MDS

Miyelodisplastik sendrom (MDS) genellikle gortinirde bir neden olmaksizin ortaya g¢ikar. Buna
"birincil" MDS denir. MDS'li gocuklarin yaklasik %75'i bu gruba dahildir. Bununla birlikte, gcocukluk
¢agindaki "birincil" MDS'de henliz tanimlanmamig olan dodustan genetik degisikliklerin de mevcut
olabilecegi varsayilmaktadir (ayrica bkz. "Sebepleri" bélimi).

Bazi hastalarda MDS gelisimi belirli tetikleyicilerle baglantili olabilir; bu durumlarda "ikincil"
MDS'den séz edilir. Ornegin, bazi hastalarda hastalik, genellikle kotii huylu baska bir hastalik
nedeniyle uygulanan radyoterapi (1sin tedavisi) veya kemoterapi tedavisinden sonra gelisir. Diger
hastalar, MDS tanisi konmadan 6nce kemik iligi fonksiyon bozukluguyla iliskili dogustan bir
hastaliga sahiptir. Bunlar arasinda Fanconi anemisi, diskeratozis konjenita, Shwachman-Diamond
sendromu, Diamond Blackfan anemisi (DBA) veya agir konjenital nétropeni sayilabilir. Edinilmis
aplastik anemi (SAA) de MDS tanisindan 6nce ortaya gikabilir.

3.2. DSO siniflandirmasina gére primer gocukluk ¢gagi MDS
alt tipleri

Cocuklarda birincil MDS, Diinya Saglk Orgiti'nin (DSO; ingilizcesi World Health Organization,
WHO) siniflandirmasina gére iki alt tipe ayrilir, DSO siniflandirmasi. temel olarak kan ve kemik
iligindeki olgunlasmamis hucrelerin (blastlar) oranini referans alir.

3.2.1. Cocukluk ¢agi direngli sitopenisi (RCC)

"Cocukluk ¢aginin direngli sitopenisi" (RCC) olarak adlandirilan hastalarda, kanda %Z2'den az ve
kemik iliginde %5'ten az olan blast [blastlar] yuzdesi saglikli ¢ocuklara kiyasla dnemli dlgcide
artmamistir. Bununla birlikte, siklikla, RCC'li gocuklarin kemik iliginde hicre sayisi oldukga
disuktur, yani normalde kemik iliginde bulunan tim hicreler (kirmizi kan hucreleri, beyaz kan
hicreleri, trombositler) azalmis sayida bulunur. Bu nedenle, ayirici tani olarak adlandirilan ayirici
taninin bir pargasi olarak, kemik iliginin bagka bir konjenital hastaliginin (kemik iligi yetmezligi)
veya aplastik aneminin mevcut olup olmadigi her zaman acikliga kavusturulmalidir, ¢inki bu
hastaliklarda da hiicre bakimindan yetersiz bir kemik iligi s6z konusudur.

3.2.2. Blast fazlaligi ile seyreden miyelodisplastik sendrom (MDS-EB)

MDS hastalarinda kan ve kemik iligindeki blast [blastlar] orani sirasiyla %2 ve %5'in ¢ok Uzerine
¢ikabilir. Bu durum MDS-EB, yani asiri blasth MDS (EB) olarak adlandirilir. Ancak kemik iligindeki
blast orani %29'u ge¢cmemelidir, ¢iinkii bu durumda I6semi s6z konusudur. Ancak MDS ile
I6semi arasinda ayrim yapilirken, 6rnegin blast sayisinin artis hizi gibi baska faktérler de dikkate
alindigindan, MDS-EB ile I6semi arasinda ayrim yapmak (ayirici tani) bazen zor olabilmektedir.
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Sinirdaki vakalarda, yani blast sayisinin %20 ila 30 arasinda oldugu durumlarda, gesitli tani
ybntemleriyle taniyr dogrulamak icin iki hafta sonra kemik iligi ponksiyonunu tekrarlamak gerekir.

Cocuklarda birincil MDS siniflandirmasi: Diinya Saglik Orgiitii (DSO, WHO), 2016

MDS alt tipi Kan Kemik iligi
Cocukluk gaginin direngli Blastlar dahar az %2 Blastlar dahar az %5
sitopenisi (RCC)

Blast fazlalidi ile seyreden Blastlar %2 — 29 Blastlar %5 — 29
miyelodisplastik sendrom

(MDS-EB)

Sebepleri

Miyelodisplastik sendromun (MDS) kesin nedenleri genellikle agiklanamamistir; ancak hastalik —
diger kanser turleri gibi — ne bulasicidir ne de diger insanlara gegirilebilir. Cogu vakada, MDS
Onceden sagdlikli olan ¢ocuklarda goriinirde bir neden olmaksizin gelisir ("birincil MDS" olarak
adlandirihir). Bununla birlikte, genellikle bu hastaliga yakalananlarin MDS veya I6semi gelisimine
karsi 6zel bir duyarhliga (yatkinlik) sahip oldugu varsayilr. Bu yatkinlik "predispozisyon" olarak da
adlandirilir.

Yatkinlk, sperm veya yumurta hiicrelerinde (yani gen) de bulunan ve bu nedenle kalitsal olabilen
germline degisikliklerinden (mutasyon) kaynaklanir. Bu durumda, gen degisikligi hastanin tim vicut
hicrelerinde de mevcuttur. Etkilenen gocuklar ya bu germ hatti (esey, ireme hatti) mutasyonunu bir
veya her iki ebeveynden miras almiglardir ya da hastalikl kisinin gen degisikligi déllenmis yumurta
hicresinde yeni gelismigtir.

Kemik iliginde dogustan hematopoez bozukluklarina neden olabilen gen mutasyonlarinin (6rnegin
Fanconi anemisi, agir konjenital nétropeni, diskeratozis konjenita veya Diamond Blackfan anemisi)
MDS olusumuna yatkinlkla da iligkili oldugu uzun yillardir bilinmektedir. Son yillarda burada
rol oynayan baska kalitsal hastaliklar da tespit edilmistir. Bunlar arasinda GATAZ2 eksikligi veya
SAMDY/SAMDIL sendromu sayilabilir. Bu dogustan gelen hastaliklar genellikle artmig kanser riski
ile iligkili oldugundan, kansere yatkinlik yaratan sendromlar olarak da adlandiriliriar.

Yasl insanlarda MDS'nin gelisimi farkhdir. Cogu yetiskin vakada dogustan gelen bir sorun yoktur,
bunun yerine on yillar boyunca edinilen gen degisiklikleri bir hlicreyi yavas yavag MDS veya I6semi
hiicresine donustirur. Bazi hastalar MDS tanisi konmadan 6nce baska bir kanserin tedavisinin bir
pargasi olarak radyoterapi veya kemoterapi almiglardir. Bu durumda MDS, en azindan kismen ilk
kanserin tedavisi tarafindan tetiklenen ikinci hastaliktir (ikincil MDS).

Hastalik belirtileri

Miyelodisplastik sendromlu (MDS) bir hastada ortaya ¢ikabilecek belirtiler (semptomlar) dncelikle
(islevsel) kan hiicrelerinin eksikliginin ne kadar adir olduguna, yani sitopeninin derecesine baghdir.
Kanin hangi hicrelerinin etkilenmis olduguna bagl olarak, agagidaki sitopeni bigimleri ve bununla
iligkili olarak asagidaki semptomlar tanimlanabilir:
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5.1. Kansizlik: Kirmizi kan hiicrelerinin eksikligi (anemi)

Kirmizi kan hcrelerinin (eritrositler) gorevi, nefes alirken akcigerler yoluyla alinan oksijeni
vicudun gesitli organ ve dokularina tagimaktir. Kirmizi kan hucrelerinin eksikligi (anemi) solgunluk,
yorgunluk, halsizlik ve bas agrisi gibi sikayetlere yol acar.

5.2. Bagisiklik sisteminin zayifligi: Beyaz kan hiicrelerinin
eksikligi (Iokopeni/notropeni)

Beyaz kan hicreleri (/6kositler) patojenlere karsi savunmadan ve dolayisiyla enfeksiyonlarin
Oonlenmesinden sorumludur. Bagisikhk sisteminin savunma mekanizmasinda farkh gorevleri
yerine getiren lenfosit l10kositler [lenfositler] ve granilosit [granulositler] gibi farkli 16kosit gesitleri
vardir. Lékopeni [/6kopeni] olarak adlandirilan islevsel beyaz kan hicrelerinin eksikligi nedeniyle
vicut enfeksiyon riski altindadir. MDS'li hastalarda graniilosit sayisi genellikle 6zellikle azalir
(grantilositopeni veya nétropeniolarak adlandirilir). Bunlar bakteri ve mantarlara karsi savunmadan
sorumlu olduklarindan, MDS hastalarinda 6zellikle ates seklinde kendini belli eden bakteri ve
mantar enfeksiyonlari ortaya ¢ikar.

5.3. Kanamaya yatkinlik: Kan pulcuklarinda azalma
(trombositopeni)

Kan pulcuklari (trombositler) kanin pihtilasmasinda [kan pihtilagsmasi] 6nemli bir rol
oynarlar. Trombositler azalirsa (trombositopeni olarak adlandirilir), hem kendiliinden hem de
yaralanmalardan sonra kanama daha hizli gergeklesir. Bu, 6rnegin deride veya mukozada noktasal
kanamalar (petesi), clrikler (hematom) ve/veya burun veya dis kanamasi seklinde kendini gosterir,
ancak i¢ organlarda veya beyinde ciddi kanamalar da meydana gelebilir. Trombositopeni ne kadar
derinse, yani trombosit eksikligi ne kadar fazlaysa, o kadar yiksektir.

Blast fazlaligi olan MDS (MDS-EB) (ayrica bkz. Boliim "Miyelodisplastik sendrom cegitleri")
hastalarinda, kiiglik kan damarlarinin iltihaplanmasi veya ates ve ciltte kirmizi yumrularla seyreden
Sweet sendromu gibi tedavisi zor belirtiler gorlebilir.

6. Tani

Doktor veya gocuk doktoru muayene ettigi cocugun hastalik gegmisinde (anamnezi) ve fiziksel
muayene kapsaminda bir kan hastalii s6z konusu olabilecegine dair veriler elde ederse, dénce
genis kapsaml bir kan tetkiki yaptiracaktir. Kan sayimi [kan tablosu] icindeki bazi dedisiklikler
miyelodisplastik sendrom gibi bir kan hastaligi suphesini arttirirsa, teshisin yani taninin glivencesi
acisindan kemik iligi (kemik iligi ponksiyonu, kemik iligi aspirasyonu) 6rnegi alinmasi gerekli
olacaktir. Bu amagla ve daha sonra yapilacak olasi tetkikler i¢in doktor, hastasini gocuklar ve
genclerde kanser ve kan hastaliklari alaninda uzmanlasmis bir hastaneye sevk edecektir (pediatrik
onkoloji ve hematoloji klinigi).
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6.1. Kan ve kemik iligi muayenesi

MDS hastalarinda gorilen belirtilerin kesin olarak MDS'ye isaret etmemesi ve I6semiler gibi diger
kan hastaliklarinda da ortaya gikmasi nedeniyle, bu hastaligin tanisi ancak kan ve kemik iliginin
kapsamli bir sekilde incelenmesiyle konulabilir.

MDS'nin kesin tanisi icin legen (pelvis) kemiginden alinan kemik iligine ihtiya¢ vardir. Bunun igin
kemik iligi aspirasyonu (kemik iligi ponksiyonu) ve kemik iligi biyopsisi yapilmasi gerekir. Her
iki yontem de birbirini tamamlar ve ortak bir tetkigin parcasi olarak gerceklestirilir. Kemik iligi
aspirasyonunda (ponksiyonunda) kemik 6zel bir i¢i bos igne ile delinir ve az miktarda kemik iligi
kani ¢ekilir. Kemik iligi biyopsisinde ise ici bos bir igne ile legen (pelvis) kemiginden kiigik bir parca
(yaklasik 1 mm ¢apinda) alinir. Kemik iligi ponksiyonu ve kemik iligi biyopsisi hakkinda daha fazla
genel bilgiyi burada bulabilirsiniz.

Ornek alindiktan sonra kemik iligindeki kan yapici hiicrelerin gériinimi, kan ve kanser hastaliklari
uzmani tarafindan mikroskop altinda degerlendirili. MDS durumunda, htcrelerin gériinimiinde
tani icin belirleyici olan gesitli degisiklikler (displazi) gorilebilir. Blast fazlaligi olan miyelodisplastik
sendromda (MDS-EB), kemik iligindeki blast hicrelerinin [blastlar] sayisi artmistir (bkz. Bolim
"Miyelodisplastik sendrom cesitleri”). Kemik ili§i aspiratindan (ponksiyonundan) alinan materyal
Uzerinde kromozom incelemesi (sitogenetik) yaplilir (asagiya bakiniz). MDS'dan supheleniliyorsa,
glvenilir bir tani igin kemik iligi aspirasyonu (ponksiyonu) ve kemik iligi biyopsisi yaklasik 14 glin
sonra tekrarlanmalidir.

6.2. Kromozomlarin incelenmesi (sitogenetik)

Blast fazlaligi olan MDS'li (MDS-EB) ¢ocuklarin yarisindan fazlasinda ve refrakter sitopenili (RCC)
hastalarin yaklasik %30'unda, kemik iligi ve kan hucrelerinde kromozom dedgisiklikleri saptanir.
Bu degisikliklerin saptanmasi MDS tanisinin dogrulanmasina yardimci olur. MDS'li ¢gocuklarda
en yaygin ve tipik kromozomal degisiklik kromozom 7 kaybidir (monozomi 7 olarak bilinir). Bu
olgularda, kromozom 7 hiicrelerde iki kez yerine yalnizca bir kez bulunur.

6.3. Molekuler genetik incelemeler

MDS'li bazi gocuk ve genglerde hastaliga karsi genetik bir yatkinlik (predispozisyon), yani bir esey
hicresi (germ hicresi, Greme hicresi, germline) mutasyonu vardir (bkz. Béliim "Sebepleri"). Bu
genetik degisikliklerin belirlenmesi igin molekdler genetik yontemlerle kan ve/veya kemik iligine ek
olarak sa¢ koku hicreleri gibi diger vicut dokularinin da esey hlcrelerinin incelenmesi gerekir.
MDS'li bir hastada bir esey hiicresi mutasyonu (germ mutasyonu) tespit edilirse, k6k hiicre nakli
(KHN) planlanlandigi zaman, nakil igin s6z konusu olan aile i¢i vericide de bu mutasyon aranmalidir.
Ancak aile igi verici adayinda bu mutasyon tespit edilemezse bu kisi kék hiicre bagisinda bulunabilir.

7. Tedavi

Miyelodisplastik sendromlu (MDS) hastalarin tedavisi hastaligin sekline, yani birincil (primer) veya
ikincil (sekonder) MDS olup olmadidina veya primer MDS durumunda ¢ocukluk ¢agdinin refrakter


https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/uid:055c80d6-f3a8-44eb-bb3e-f4ae90fe7269
https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/uid:055c80d6-f3a8-44eb-bb3e-f4ae90fe7269
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sitopenisi (RCC) veya blast fazlaligi olan MDS (MDS-EB) olup olmadigina baghdir (bkz. Bélim
"Miyelodisplastik sendrom cesitleri"). Genel olarak tedavi i¢in asagidaki segenekler mevcuttur:

» yliksek doz kemoterapi sonrasi (kondisyon tedavisi / hazirlama tedavisi) bir vericiden alinan
hematopoetik kan hiicrelerinin nakli (allojenik kemik iligi nakli, KHN veya KiN)

* immunsupresif tedavi (badisiklik sistemini baskilayici tedavi, IST)
» diger ilag tedavileri: kemoterapi, Azasitidin
» destek tedavisi: transfilizyon (kan nakli), antibiyotik

Asagida, farkli MDS formlarina yakalanmis hastalarin tedavisi anlatiimaktadir.

7.1. Refrakter ¢cocukluk ¢aginin direngli sitopenisi (RCC)

Refrakter ¢cocukluk ¢agi sitopenisi (RCC) olan hastalar, kan ve kemik iligi hicrelerinde kromozomal
degisikliklerin varligina veya yokluguna, kandaki hiicre azalmasinin derecesine (sitopeni) ve kemik
iliginin hucre icerigine (hucresellik) bagh olarak farkli sekilde tedavi edilir.

Kemik iligi hicrelerinin kromozom analizinde kromozom 7 kaybi (monozomi 7) saptanan RCC
hastalarinin bir ila iki yil iginde blast proliferasyonu riski ile birlikte kot bir hastalik seyri géstermesi
beklenir. Bu nedenle bu hastalara mimkiin olan en kisa siirede allojenik kemik iligi nakli (KIN veya
KHN) yapiimahdir. Bu tedavide, 6nce kemik iligindeki tim hicreleri (saglikh ve hastalikl) yok etmek,
baska bir deyisle kemik iligini bosaltmak igin hastaya hazirlama (kondisyon tedavisi, yiiksek doz
kemoterapi) adi verilen ylksek doz sitostatik ilaglar verilir. Daha sonra, bir vericinin kemik iliginden
veya periferik kanindan alinan saglikli kan kék hicreleri aliciya nakledilir.

Buna karsilik, kromozomal bulgulari normal olan RCC'de klinik tablo yillarca degismeden kalabilir.
Bu hastalarda kan nakli gerekmiyorsa ve yeterli granulosit (bakteri ve mantarlarla savasan beyaz
kan hicreleri) varsa, baslangicta tedavi edilmeden, sadece goézlemlenmekte ve dizenli (kan)
tetkikleri yoluyla hastaligin seyri izlenmektedir ("izle ve bekle" ydntemi olarak adlandiriimaktadir).
Ancak kan degerleri zamanla kétllesirse, hastaligin seyri sirasinda bir tedavi, genellikle de kdk
hicre nakli gerekli olabilir.

Tani konulduktan sonra kan nakline ihtiya¢ duyan veya kaninda gok az granulosit bulunan normal
kromozomal bulgulara sahip hastalar miimkiin olan en kisa stirede kdk hiicre nakli ile tedavi edilir.
Saglikh kardesler veya uygun yabanci bireyler kok hiicre vericisi olarak kabul edilebilir.

Uygun kardes verici bulunamazsa, hiposeliiler (az hicreli) kemik iligi olan hastalar igin
immunosipresif tedavi (bagisiklik sistemini baskilayici tedavi, IST) tercih edilebilir. Bu
immunsupresif tedavi, siddetli aplastik anemi (SAA) [tedavisine benzer ve birkag ay veya yil sirer].

immunsupresif tedavi (IST) ile hastalarin yaklasik yarisinda kan hiicresi sayisinda yeterli bir artig
saglanabilir, bdylece kan transflizyonu ihtiyaci ortadan kalkar. Baglangigta basarili olan I1ST'den
sonra sitopeni. Gnin, yani kan hiicresi eksikliginin tekrar gelismesi de miumkindur (niks/rezidiv)
olarak da adlandirilir). NUks veya IST tedavisine yanit alinamamasi durumunda, tam uyumlu
yabanci bir vericiden kdk hlicre nakli dnerilir.
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7.2. MDS blast artigi ile seyreden MDS (MDS-EB)

Blast fazlaligi olan MDS hastalarinda (MDS-EB), yani hastaligin ilerlemis formunda, hastaligin
ilerleyen dénemlerinde I6semi gelisme riski ¢ok yuksektir. Bir MDS-EB igin erken kék hiicre nakli
(kemik iligi nakli) genellikle tercih edilen tedavidir. Saglikli kardesler veya tam uygun akraba
olmayan bireyler kok hiicre vericisi olarak dusunulebilir. Yiksek blast sayilari varliginda, nakil
oncesi ylksek doz tedavi (kondisyon tedavisi) ve blastlari azaltmak igin kemoterapi ile 6n tedavi
yararl olabilir.

7.3. ikincil (sekonder) MDS

Sekonder (ikincil) miyelodisplastik sendromlu (MDS) hastalar genellikle blast fazlahgi olan birincil
MDS'lu (MDS-EB) hastalar gibi tedavi edilir (bkz. dnceki bolim). Bu nedenle bu hastalara tanidan
sonra mumkun olan en kisa slUrede uygun bir kék hicre vericisinden nakil yapilimalidir.

7.4. Tedavi sirasinda destek tedavisi (suportif tedavi)

Miyelodisplastik sendromlu (MDS) tim hastalar i¢in destekleyici tedaviler (destek tedavisi) yararli ve
gereklidir. Bu ek uygulamalar hastalikla iligkili belirtilerin ve tedaviyle iligkili yan etkilerin tedavisinde
veya Onlenmesinde yardimci olur.

Hastalarin cogunda tani aninda anemi ve/veya trombosit eksikligi (trombositopeni) vardir ve bunlar
cesitli saglik sorunlarina yol agabilir (bkz. Béliim "Hastalik belirtileri”). Bu problemler kan nakli
(kirmizi kan hicresi veya trombosit verilmesi) ile tedavi edilebilir. Bununla birlikte, tekrarlanan
kirmizi kan hucresi nakli vicuda biylik miktarda demir yiuka olusturur, bu da zamanla organlarda
(6zellikle karaciger ve kalp) birikerek hasara yol agabilir (asiri demir yiklenmesi olarak da
adlandirilir). Bu nedenle asiri demir yiklemesi olan hastalar demirden yoksun birakma tedavisi
goérmelidir.

MDS'nin kendisi ve ayni zamanda tedavisi nedeniyle, drnedin k6k hiicre nakli veya immunsupresif
tedavi, hastalarin savunma sistemini zayiflatir. Bu nedenle hastalar enfeksiyonlardan mimkiin
olan en iyi sekilde korunmali ve bir enfeksiyon durumunda mimkin olan en hizli sekilde tedavi
edilmelidirler. Bagisiklik sistemi baskilanmis gocuklarda enfeksiyonlar her zaman hayati tehlike
olusturacak nitelikte kabul edilmelidir.

Bir enfeksiyonun ilk belirtisi genellikle atestir. Bu nedenle atesi ylkselen hasta

larin ebeveynleri veya yakinlari, cocuklarin derhal genis kapsaml antibiyotiklerle tedavi edilebilmesi
icin derhal (geceleri de) ilgili klinige veya doktora basvur-malidir. GranUlosit eksikligi (nétropenisi)
olan hastalarda, destek tedavisi olarak koruyucu antibiyotik ve antifungallerin (antimikotikler)
uygulanmasi gereklidir.

8. Tedavi basarisi

Miyelodisblastik sendromun (MDS) seyri blyik farkhliklar gosterebilir. Uzun bir siire boyunca
dengede kalan hastaliklar vardir, bazilar ise hizla ilerler. Hastanin tahmini seyri (prognozu)
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hastaligin tipine (alt tipine) (bkz. Béliim "Miyelodisplastik sendrom cesitleri") ve kemik iligi
hicrelerinde olasi genetik degdisikliklerin varligina gore belirlenir.

8.1. Cocukluk ¢aginin direngli sitopenisi (RCC)

Cocukluk ¢aginin direngli sitopenisi (RCC) olan hastalar, belirli risk faktorlerinin varligina veya
yokluguna bagl olarak farkli tedavi gruplarina ayrilir ve boylece farkli tedaviler alirlar (gézlem, k6k
hiicre nakli veya immunsupresif tedavi, bkz. B6llim "Tedavi"). Bu hastalar, tim tedavi gruplarinda,
%80-90 sagkalim olasilidi ile genel olarak iyi bir seyre (prognoza) sahiptir. Bu durum, monozomi 7
nedeniyle ilerlemis MDS veya erken donemde I6semiye dontisme riski yiiksekligi nedeni ile allojenik
kék hiicre nakli yapilan hastalarda igin de gegerlidir Boyle bir tedavi ile prognoz diger RCC hastalari
ile ayni derecede iyidir.

RCC durumunda, kok hiicre naklinden sonra hastalgin tekrarlama (nlks, rezidiv) riski cok diisuktur.
Ancak her koék hucre nakli, hastalikli kemik iliginin yiksek doz kemoterapi sonrasinda bir vericinin
saglikl kemik iligi ile degistirildigi yogun bir tedavidir. Bu nedenle hastalar, kdk hicre naklinden
sonraki yasamlari boyunca, uzun dénem yan etkilerin zamaninda fark edilip tedavi edilebilmesi igin
yilda en az bir kez kontrol muayenelerinden gegmelidir.

immunsupresif tedavi (IST, bagisiklik sistemini baskilayici tedavi) ile basarili bir sekilde tedavi
edilen veya tedavisiz gdzlenen hastalarda bile, hastaligin niksetmesini veya ilerlemesini erken bir
asamada saptayabilmek igin kan sayiminin diizenli olarak kontrol ediimesi ve kemik iliginin, kemik
iligi biyopsisi ve sitogenetik ydntemlerle yillik olarak incelenmesi gerekir.

8.2. ilerlemis MDS (MDS-EB) veya ikincil (sekonder) MDS

Blast fazlahidi olan MDS (MDS-EB) veya ikincil MDS'a sahip olan ¢ocuklar ve gengler igin allojenik
kemik iligi nakli tek kuratif (iyilestirici) tedavi segcenegidir. Hastalarin yaklasik %50-60"1 bu tedavi
ile iyilestirilebilir. Ciddi kromozomal degisikligi olan hastalar, yani (i¢ veya daha fazla kromozomal
degisiklik (kompleks karyotip olarak adlandirilir), olduk¢a olumsuz bir seyre (prognoza) sahiptir.
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Kok hdcrelerinin bir bagiscidan diger bir insana nakledilmesi.
Allojenik kemik iligi nakli icin 6n sart, bagis¢iyla bagisi alan insanin
doku Ozelliklerinin blylk o6lgcide uyusmasi ve oOrtusmesidir.
Nakledilecek kok hiicreler, kandan veya kemik iliginden elde edilir.

Hastallk gec¢misi, OykusU; hastalik belirtilerinin  gelismesi;
hastaligin mevcut durumu ve gecmigiyle ilgili bilgilerin
tima. Doktorun hastasiyla yapacadi anamnez konusmasinda,
sikayetlerinin baslamasi, seyri ve risk faktorleri (6rnegin irsi
hastalik durumu s6z konusu olup olmadigi) sorulur, arastirilir ve
aciklanir.

Kansizlik; kirmizi kan boya maddesinin (hemoglobin) ve/veya
kirmizi kan pargalarinin (hematokrit) hasta yasi igin gegerli norm
degerlerinin altina dismesi ve eksikligi.

bakteri, mantar, kif, yosun veya bitkilerden elde edilen
dogal maddeler. Cok kiliglik hastalik etkenlerinin gogalmasini
engelledikleri ve hatta bu etkenlere karsi 6ldiru etkileri oldugu igin
infeksiyon hastaliklarinin ve/veya kanser hastaliklarinin tedavi-
sinde kullanilirlar.

Bazi beyaz kan hicrelerinin (granilositler) yani sira kirmizi
kan hicreleri ve trombositlerin olusumunun ciddi sekilde
sinirlanmasiyla kemik iligi islevinin yetersizligi; karakteristik
Ozellikler aneminin yani sira enfeksiyon ve kanamaya egilimin
artmasidir. Aplastik anemili hastalarda akut miyeloid I6semi
gelisme riski yuksektir. Aplastik anemi dogustan (6rn. Fanconi
anemisi) veya edinsel olabilir.

bir rahatsizlik icin distiniilmesi gereken olasi tanilar

beyaz kan hicrelerinin (I6kositler) veya onlarin alt tiplerinin (6rn.
granilositler, lenfositler) olgunlasmamigs (burada yozlagmis) 6nci
hicreleri

Hastaliga veya tedaviye bagl yan etkilerin veya
komplikasyonlarin énlenmesi, azaltilmasi veya tedavi edilmesi
icin uygulanan destekleyivi ydntemler. Hastanin yasam kalitesinin
arttirllmasini saglarlar.

Kemik iligi islevinin bozulmasi, blyime sorunlari ve
malformasyonlarla karakterize kalitsal kan hastaligi (hastalarin
yaklasik %40inda malformasyonlar gorilir); ayrica akut miyeloid
I6semi veya miyelodisplastik sendrom (MDS) gelisme riski
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de ylksektir. Hastaligin nedeni, kemik iliginde kirmizi kan
hicrelerinin olusumundaki bir bozukluktur (beyaz kan hucreleri
ve trombositler etkilenmez), buna kronik agir anemi eslik eder
ve 6mur boyu tedavi gerektirir. Hastalik genellikle erken gocukluk
doéneminde kendini gosterir.

Cesitli organ sistemlerini etkileyen kalitsal hastalik; bu sendrom,
diger seylerin yani sira, deri ve mukoza zarlarinda normal
olmayan pigmentasyon ve el ve ayak tirnaklarinda biylime
bozukluklari ile kendini gdsterir. Hastaligin kesin tedavisi
genellikle sadece kok hicre nakli ile mumkuindur. Hastahgin
yasami tehdit eden bulgulari arasinda 6rnedin normal kan
olusumunun durmasi (kemik iligi depresyonu), miyelodisplastik
sendrom (MDS) veya aplastik anemi ile seyreden kemik iligi islev
bozukluklari yer almaktadir.

Farkhlagsmanin (olgunlagmanin) yetersiz oldugu bir dokunun
hatali olusumu veya hatali gelisimi;

Diinya Saghk Orgiiti; ingilizcesi World Health Organization
(WHO) saglik alaninda uluslararasi igbirligi galisma
federasyonudur.

Ornegin bakteri, virlis ve mantar gibi en kiigiik organizmalarin
viicuda girip orada ¢ogdalmalari. Vicuda giren bu organizmalarin
Ozelliklerine ve kisinin savunma durumuna goére enfeksiyonlari
takiben degisik enfeksiyon hastaliklari olugabilir.

Kirmizi kan parcaciklari; kan hicrelerinin - cogunlugunu
olustururlar; kemik iliginde meydana getirilirler (eritropoezi)
ve 0Ornegin oksijenin organizmada naklinden sorumludurlar.
Eritrositlerin  icindeki kirmizi kan maddesi (hemoglobin)
akcigerlerde alinan oksijenin baglanmasindan ve naklinden
sorumludur.  Olgun eritrositlere  artik  hlicre  ¢ekirdegi
bulunmamaktadir.

irsi bir kan olusturma arizasidir; hastalarinda gittikce ilerleyen
bir kemik iligi yetersizligi, kronik anemi ve O0zellikle akut
miyeloid l6semiler tlrinden kansere yakalanma riski ylksek
bir hastaliktir. Bu hastaligin diger belirtileri arasinda iskelet
arizalan (6rnegin boy kisaligi, el basparmaklarinda ve kollarda
yapisal arizalar) bulunmaktadir. Fanconi anemisi, irsi kanser
sendromlarindandir. Hicresel dizeyde kromozomlarda artan
boyutta kirilmalar gértulmektedir; bu kirilmalarin neticesinde,
kromozom degisiklikleri meydana gelmekte, bu da hiicre kontrol
surecinde arizalara neden olmaktadir.
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tani yani teshise yonelik muayenelerin énemli bir unsurudur.
Vucudun bazi organlarini ellemek veya dinlemek ve ayrica bazi
refleksleri kontrol etmek seklinde gergeklesir. Amag olasi hastalik
belirtilerinin, hastaliin ve seyrinin tespitidir.

Kromozomdaki  kalitsal  birimdir; belirli  bir  proteinin
olusturulmasina yarayan bilgileri igeren desoksiribonuklein
asitinin (DNA) bir pargasidir.

Genlerin irsilik yani kalitsallik 6zelligi; irsiyet

bireyin gelisimi sirasinda genetik materyalin dogrudan aktarimina
hizmet eden hiicre dizisi; dollenmis hlicre ile baslar ve ilkel esey
(Greme) hicrelerinin olusumu yoluyla Gremeden sorumlu esey
bezlerinin dokusunun olusumuna yol agar.

Akyuvar denilen beyaz kan pargaciklarinin (I6kosit) bir alt
grubu; 6zellikle bakteri ve diger hastalik unsurlarindan (6rnegin
virs, parazit ve mantarlar) korunmadan sorumludurlar; ayrica
alerjik ve iltihap reaksiyonlari konusunda da islev gosterirler.
Granulositler kandaki I6kositlerin takriben % 60-70 kadarini
olustururlar; pargaciklari (granil) degisik renkler alabilir ve tirla
glrevler Ustlenebilirler; bu 6zelliklerine gore Ug alt gruba ayrilirlar:
noétrofiller (%90), eosinofiller (%2-4) ve basofil granulositler (%1
kadar). Notrofil granulositler (kisaca: nétrofiller) enfeksiyondan
korunmada en 6nemli gorevi yerine getirirler.

Kandaki (noétrofilik) granilosit sayisinin azalmasi; granulositler
bagisiklik sistemi igin dnemli oldugundan, granulositopenisi
(n6tropeni) olan hastalarda kolayca enfeksiyon geligir.
Granllositopeninin en agir sekli agranulositozdur, yani
kanda granulositlerin (neredeyse) tamamen olmamasidir.
Granllositopeni, I6kopeninin (I6kositopeni) en yaygin seklidir.

Kan kok hticre nakli yapiimadan 6nce hastaya uygulanan hazirlik
tedavisi; kemik iligi hucrelerini ve dolayisiyla hastanin kendi
kan olusumunu tamamen yok ederek hastanin kendi bagisiklik
sistemini ortadan kaldirmaya yarar. Hazirlama rejiminin secimi
genellikle hastaligin tiriine ve evresine ve mevcut vericinin
(bagiscinin) 6zelliklerine baghdir. Hazirlama rejiminden sonra asil
nakil gergeklestirilir.

Zarar gormuis kan damarlarindan viicut dokusuna veya vicuttaki
mevcut bir bogluga kan sizmasi; bir hematom, érnegin disaridan
bir yaralanma veya bir timér nedeniyle olugabilir.
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Kemik iligindeki hematopoetik kdk hiicrelerden (kan kok hicreleri)
kan hucrelerinin (kan hucreleri ve trombositler) Uretimi; kan
hicrelerinin - dmurleri  sinirhdir, bu nedenle duzenli olarak
yenilenmeleri gerekir.

Kemik iligindeki hematopoetik kdk hlicre sayisinin azalmasi, tek
tek veya birka¢ hematopoetik hiicre serisini birden etkileyebilir;
bunun sonucunda bazi ya da tium kan hdcrelerinin sayisi
azalir (eritrositopeni, trombositopeni ve/veya I6kositopeni). Her lig
serinin birlikte azalmasi durumda pansitopeniden s6z edilir.

Vicudun kendi savunma sistemini bastirici

Tum kan hcrelerinin dncil hucreleridirler; kirmizi kirecikler
(eritrositler), beyaz kurecikler (I6kositler), yassi kan parcaciklari
(trombositler) ve bazi diger hicreler kan koék hicrelerinden
olusurlar. Bu slUrece kan olusumu denir. Cesitli kan hucreleri
kemik iliginde olusturulur ve oradan kismen kan yoluyla diger
yerlere nakledilir.

Tam kanin veya kanin bazi maddelerinin (6rnegin eritrosit
veya trombosit konsantresinin) bir bagis¢idan diger bir insana
nakledilmesi.

Normalde sivi haldeki kanin bazi hallerde pihtilagsmasi; pihtilasma
ve trombosit faktorleri gibi bircok etkenin dengesine bagl bir
suregtir.

Bir kan tanhlili gergevesinde kanin igeriklerinin sayilarinin ve
degerlerinin tesbit edilmesi; érnegdin I6kosit, eritrosit, trombosit,
lenfosit sayisinin tesbiti ve hemoglobin yogunlugunun o&lgulip
saptanmasi.

Kansere yakalanma riskini arttirmanin yaninda, bir ¢ok gelisimsel
bozukluga veya zihinsel gerilie sebep olan genetik (kaltsal,
dogustan gelen) hastaliklardir. Glincel bilgilerimize gore gocukluk
ve genglik caginda kansere yakalanan hastalarin yaklasik %10
kadarinda kalitsal bir degisim veya kansere yatkinligi arttiran
bir sendrom bulunmaktadir. Kansere yatkinligi arttiran bazi
sendromlar sunlardir: Louis-Bar sendromu (= Ataksi telenjiektazi),
Beckwith-Wiedemann sendromu, Down sendromu, Hippel-
Lindau sendromu, Li-Fraumeni sendromu, MEN sendromu,
Norofibromatozis ve ve WAGR sendromu. Retinoblastomlarin
ailevi (genetik, kalitsal) olan tipi de bu grupta sayilabilir.

Kan olusturulan yer. ici bos kemiklerin igini dolduran (érnegin
omurga, legen ve bacak kemiklerinde, kaburgalarda, gégus ve
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kopriclik kemiklerinde bulunan) siingerimsi ve ¢ok kanli bir doku.
Kemik iligindeki ilkel kan hucrelerinden (kan kdk hicrelerinden)
olgun kan hiicrelerinin tim cesitleri olusur.

Hicre muayenesi amaciyla kemik iligi dokusundan numune
alinmasi. Bu biyopside zimba benzeri 6zel bir alet yardimiyla
ici bos, kalinca 6zel bir igneyle kemige ve kemik iligine girilir,
takriben 2 cm uzunlugunda silindir seklinde bir doku numunesi
alinir. Bu cerrahi muadahale, narkoz altinda gergeklestirilir.
Kemik iligi biyopsisi, kemik ili§i ponksiyonuna ek olarak
veya sayet bu yontemle incelenmeye yeterli doku numunesi
alinmasi mumkun gérinmiyorsa, onun yerine esas islem olarak
gerceklestirilebilir. Kemik iligi biyopsisi, kemik iligi ponksiyonunda
oldugu gibi, genellikle legen kemiginin arka kismindan numune
alinarak gerceklestirilir. Bu boélgede kemik iligi ancak ince
bir kemik tabakasiyla ciltten ayriimis sekilde bulunmaktadir.
Dolayisiyla buyuk bir risk s6z konusu olmadan 6rnek alinmasi
gerceklestirilebilir.

Hucre muayenesi amaciyla kemik iligi dokusundan numune
alinmasi. Ponksiyon esnasinda i¢i bos bir igneyle leden
kemiginden veya gégus kemiginden birka¢ mililitre kemik iligi bir
siringa vasitasiyla alinir. Ponksiyon islemi blyuk ¢ocuklarda lokal
anestezi uygulanarak yapilir. Ek olarak bir musekkin verilir. Kiguk
¢ocuklarda bazi durumlarda kisa sireli narkoz verilmesi uygun
olabilir.

Organizmadaki timoér hdcrelerinin - frenlenmesi  amaciyla
kemoterapdétik veya sitostatik denilen tirden ilaglarin kullaniimasi.

Kan olusturan (hematopoetik) kok hicrelerin kemoterapi
yuluyla 6n hazirlanmalarindan, isinlanmalarindan  veya
imminsuprasyondan sonra aliciya nakledilmesi. Kok hcreleri
kemik iliginden veya kan damarlarindan elde edilirler. Kemik
iliginden elde edilen kdk htcrelerin nakline kemik iligi kék hicre
nakli denir. Kan damarlarindan elde edilen kok hicrelerinin
nakline ise perifer kok hiicre nakli denir. Nakledene vyani
bagislayana bagl olarak iki kok hicre nakli sekli bulunmaktadir:
Allogen ve otolog kok hicre nakli.

Hucrenin irsi dzelliklerinin yani genetik bilgilerin tasiyicisidir.
Kromozomlar hicre  ¢ekirdeginin  parcalaridir;  dzellikle
desoksiribonuklein asitinden (DNA) ve proteinlerden (histon)
olusurlar. Sekil ve sayilari canlinin tiriine goére degisiktir.
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insanlarin her hiicresinde 46 kromozom (23 kromozom gifti)
bulunur.

Akyuvar denilen ve vicudun savunmasindan, 6zellikle virislere
kargl korunmasindan sorumlu beyaz kan pargaciklarinin bir alt
grubu. B ve T lenfositler bulunmaktadir. Bunlar kemik iliginde
olusturulurlar, ama ancak lenfatik doku icerisinde (6rnegin lenf
bogumlarinda, dalakta, timis bezesinde) tam islev gorecek
sekilde olgunlasirlar. Lenf yollariyla kana karisirlar ve orada esas
gOrevlerini yerine getirirler.

kandaki beyaz klre sayisinin normalin altinda olmasi

Akyuvar denilen beyaz kan parcaciklari. Vicudun immin
sisteminin bir hlcresi olarak hastalik unsurlarindan korunma
ve enfeksiyonlarla miicadeleden sorumludurlar. Lokositler bunun
yanisira pargalanan vicut hlcrelerinin artiklarini bertaraf eder.
Lokositlerin arasinda % 60-70 oraninda granulositler, % 20-30
oraninda lenfositler ve % 2-6 oraninda monositler bulunmaktadir.
Bunlarin hepsi tabii ki kan igerisindedir. Lokositler 6zellikle kemik
iliginde olusturulurlar. Bu igleme 16kopoez denir.

Vicudun kan olusturma sisteminin kot huylu bir hastaligidir ve
¢ocuk ve genglerde en sik rastlanan kanser tirtdir (takriben %
33). Kotu huylu hiicrelerinin olustuklari yerlere goére lenfoblastik
veya miyeloid l16semi diye bir ayrim yapilir. Lésemiler ¢ocuk ve
genclerde gogunlukla akut seyrederler (akut I6semi).

Bazi nesnelerin veya nesne struktirlerinin gézle goérilemeyen
kesimlerinin buyutulerek goérilebilmesini sadlayan bir alet.

Genetik (kalitim) biliminin ve biyolojinin bir bolimuadur. Molekdler
genetik, hucrelerin irsi aktarimi, yapisini, metabolizmasini,
ayrismasini ve karsilikh etkilesimlerini  molekiler agidan
inceleyen bir bilim dalidir. Bu incelemenin agirlik noktasini sunlar
olusturmaktadir: Deoksiribo nukleik asidinin (DNA) ve ribo nikleik
asidin (RNA) kalitsal bilgilerinin analizi, bunlarin protein sentezi
ve gen regulasyonu gergevesinde islenmesidir.

akut miyeloid I[6semi (AML) ortaya c¢ikis riski ylksek
olan (dogustan gelen) konjenital hastalik. Hastaligin nedeni,
kromozom kaybi nedeniyle kromozom 7nin olagan ikili yerine
yalnizca bir kez mevcut oldugu genetik materyaldeki (genom
mutasyonu) bir degisikliktir.

Kalitsal genetik materyalin degisiklige (diferasyona) ugramasina
mutasyon denir. Mutasyon ya kendiliginden dis bir sebep
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bulunmaksizin gergeklesebilir (spontan mutasyon) veya adina
mutagen denilen degdisik dis etkenler sebebiyle (amagh veya
indiklenmis mutasyon) gerceklesebilir. Vicut hicrelerinde
mutasyon s6z konusu ise buna somatik mutasyon denir. Ovum
yani germinal hicrelerde mutasyon ise generatif mutasyon
diye adlandirilir. Somatik mutasyonlar irsi degildir. Buna karsin
generatif mutasyonda gen tasiyicisinda ciddi tahriba olusabilir.
Genetik malzemede gergeklesen degisikligin derecesine gore
(tek bir gen mi ¢ok sayida gen mi tahribata ugramis, blylk
kromozom kesimleri mi tahribata ugramis yoksa kromozomlarin
hepsinde mi tahribat var) nokta mutasyonu, blok mutasyonu
veya numerik mutasyon ya da strukttrel kromozomal aberasyon
durumlari s6z konusudur.

Kandaki (notrofilik) granilosit sayisinin azalmasi; granulositler
badisiklik  sistemi icin d6nemli oldugundan, ndtropeni
(granulositopenisi) olan hastalarda kolayca enfeksiyon gelisir.
Granllositopeninin en agir sekli agranllositozdur, yani
kanda granulositlerin (neredeyse) tamamen olmamasidir.
Granllositopeni, I6kopeninin (I6kositopeni) en yaygin seklidir.

kiglcuk ve nokta seklinde cilt veya mukoza tabakasinda gorilen
kanamalar; hastaliga veya tedaviye bagli olarak gelisen trombosit
(kan pulcugu) sayisindaki azalma (trombositopeni) sonucu ortaya
¢ikarlar.

Ongoéri; hastaligin olasi gelismesine yonelik tahmin veya
beklenti; tedavi basari 6ngorisa.

Isin tedavisi; kdtu huylu hastaliklarin tedavisi amaciyla iyonize
edici isinlarin kontrolll kullaniimalari.

Residif olmak; iyilestikten sonra bir hastaigin yeniden ortaya
¢ikmasi, niksetmesi.

Vicudun hastalik etkenlerini veya vicut igin yabanci maddeleri
(antijenleri) badisiklik sistemi araciligiyla, antikorlar ve savunma
hicreleri yardimiyla (6rnegin sitotoksik T-lenfositler) savunabilme
ozelligi

hastalik belirtisi

Kemik iligi ve pankreas islev bozuklugunun yani sira blylime
sorunlariyla seyreden cok nadir gdorulen kalitsal bir hastaliktir;
I6semi veya miyelodisplastik sendrom (MDS) gelisme riski
yuksektir. Kemik iliginin islev bozuklugu esas olarak beyaz kan
hacrelerinin eksikligi ile iligkilidir ve bu nedenle enfeksiyonlara
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karsi artan ve bazen hayati tehdit eden bir egilime neden olabilir.
Bazi hastalarda kirmizi kan hucrelerinin ve/veya trombositlerin
olusumu da azalir, bu da anemiye veya kanama egiliminin
artmasina neden olur.

Hucre c¢ekirdeginde bulunan kromozomlarin sayisi ve yapisi ile
ilgili olarak; hucre cekirdeginde bulunan kromozomlarin sayisi
ve yapisini inceleyen uzmanlk alani; kan, yayma veya doku
Ornekleri gibi hlcrelerin mikroskobik incelemesini igerir.

Kandaki hlicre sayisinin azalmasi; sitopeni bir, iki veya Ug
hematopoetik, yani kan yapici hilcre serisinin azalmasini
(monositopeni, bisitopeni, pansitopeni) veya belirli bir hicre
tipinin, 6rnegin kirmizi kan hcrelerinin (eritrositopeni), kan
pulcuklarin  (trombositopeni) veya beyaz kan hicrelerinin
(I6kositopeni, I6kopeni) azalmasini tanimlayabilir.

Hucre blylmesini Onleyici ilaglar; sitostatik ilaclar, ¢ok cesitli
tirdeki hicrelerin metabolizmasina etki ederek bu hicrelerin ya
ortadan kaybolmasina ya da gogalmasina neden olurlar. Ozellikle
hizli gogalan hicreler sitostatik ilaglardan daha ¢ok etkilenirler.

Bir hastaligi tespit etmeye yonelik yontemler/tetkikler

bir vericiden elde edilen kan veya kan Urlnlerinin (eritrosit
suspansiyonu, trombosit siispansiyonu) aliciya verilmesi

Kanin pihtilasmasindan sorumlu kan hiicreleridir; bir yaralanma
durumunda en kisa sirede kan damarlarini tikayarak kanamayi
durdururlar.

kandaki trombosit (kan pulcugu) sayisinin yasa gore normalin
altinda olmasi (mikrolitre kanda 150.000 altinda olmasi).
Trombositopeniye bagli olarak pihtilasma bozukluklari ve
kanamaya egilim s6z konusu olabilir (6rnegin dis eti kanamasi,
burun kanamasi, ciltte kanamalar-petesiler, morarmalar), ve/veya
bir yaralanma sonrasi kanamanin uzun sire durmamasi gibi.
Boyle durumlarda trombosit (kann pulcugu nakli) tranfiizyonu
gerekebilir.

Kanserli hucrelerin hepsini imha etmek hedefiyle hicre
blyldmesini frenleyici bir veya birden fazla ilacin (sitostatiklerin)
yogun ve yuksek bir dozajda vicuda zerkedilmesi. Bu islem
esnasinda kemik iligindeki kan olusturma sistemi de bundan zarar
gorduginden, bu tedavinin ardindan hastanin kendisinden alinan
(otolog) veya bir bagisgidan alinan (allogen) kan kok hicrelerinin
nakli gerekmektedir.
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