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Tedavilere direngli kansizlik durumunda diisiiniilmesi gerekli tanilardan biri
de bir kemik iligi hastaligi olan miyelodisplastik sendrom (MDS) isimli
hastaliktir.

MIYELODISPLASTIK SENDROM

1-Miyelodisplastik Sendrom Nedir?

Miyelodisplastik sendrom miyelo ve displazi kelimelerinin birlesmesinden
olugsmakta ve kisaca MDS olarak yazilmaktadir. Miyelo anlam olarak kemik iligi
veya gevre kaninda bulunan iginde granil(kligik noktalar) barindiran beyaz kan
huicrelerini ifade etmektedir. Displazi ise kan hiicrelerinin anormal olusunu ifade
eder. Miyelodisplastik sendromda kemik iliginde yapilan kan hicrelerinin
olgunlagamamasi yaninda kemik iligindeki kan hicrelerinde normal hiicrelerden
farkli bir gelisim s6z konusudur. MDS’li hastalarda kan yapiminda azalmanin
sonucu olarak kirmizi kan hiicrelerinde azalma (anemi) ve kan hiicrelerinde kalite
bozuklugu olur, bu nedenle bu hiicreler normal iglevlerini géremezler. MDS iginde
degerlendirilen baz alt guruplarda I16semiye déntusum olmaktadir.

MDS hemen her yasta gériilebilirse de genellikle 40 yas (izerinde siktir. ilk olarak
1950 yilinda MDS ile iligkili kemik iliginde farklliktan s6z edilmistir. Hastalik 1982
yilinda Fransiz-Amerikan ve ingiliz galigma gurubu tarafindan miyelodisplastik
sendrom (MDS) olarak ifade edilmeye baslanmistir.

2-MDS’nin sebebi nedir?

MDS’nin sebebi tam olarak bilinmemektedir. Hastaligin ortaya gikmasinda
kaltimsal 6zellik sadece gocuklarda daha sik gézlenen Fanconi anemili
hastalarda goézlenir. Hastalarin buyik bir kisminda hastalik ile iligkili bir neden
saptanamaz. Boya sanayi ve ayakkabicilikta sik olarak kullanilan benzene maruz
kalma ile hastalik arasinda iligki vardir. Ayrica habis hastaliklarin tedavisi igin
kullanilan ilaglar veya radyoterapiden yillar sonra MDS ortaya ¢ikabilir. Habis
hastaliklarda kullanilan ilaglara érnek olarak siklofosfamid, klorambusil, melfalan,
ifosfamid ve etoposid gosterilebilir. Bununla beraber alkolizm, kursun
zehirlenmesi, tiiberkiloz ilaglarinin kullanimi seyri veya sonrasinda MDS
gelisebilir. Ancak ileri yasin da énemli bir faktér oldugunu unutmamak gerekir.
Hastalarin yarisindan fazlasinda 5, 7, 8, 11, 12 ve 20. kromozomlarda kopma
veya kirilma oldugu bilinmektedir. Buglinki bilgilerimize gére MDS’nin bakteri,
virls ile olustuguna dair kanit yoktur. Hastaligin bulasici ézelligi yoktur.

3-MDS’nin alt guruplarn nelerdir?

1982 yilinda yapilan Fransiz-Amerikan ve ingiliz siniflamasina gére MDS 5 alt
guruptan olusmustur. Ancak 2002 yilinda diinya sagdlk érgutt (WHO) hastalik igin
yeni bir siniflama 6nermistir. Saghk kuruluslari bu iki siniflamadan birisini tercih
etmektedir. Bu siniflamalar Tablo 1 ve 2 de gdsterilmistir.

Tablo 1: Fransiz-Amerikan-ingiliz (FAB) Siniflamasi

Hastalik Adi Belirti-Bulgular

Direncli Anemi Halsizlik, yorgunluk gibi genel belirtiler
ileri yagta nedeni bulunamayan

kansizlik

Direngli Anemi-Ring Sideroblast Halsizlik, yorgunluk gibi genel belirtiler
ileri yagta nedeni bulunamayan
kansizlik

Kemik iligi demirinde artma

Kronik Miyelomonositik Lésemi Halsizlik, yorgunluk

Karaciger ve dalakta blyume

Kan beyaz kurelerde sayica artma




Blast Artigi ile Birlikte Olan Direngli
Anemi

Halsizlik, yorgunluk
Enfeksiyonlara egilim
Kolay gurik olusumu, kanamaya egilim

Déniligiim Gésteren Blast Artisi ile
Birlikte Olan Direngli Anemi

ileri derecede halsizlik ve yorgunluk
Enfeksiyonlara egilim
Kolay ¢urik olusumu, kanamaya egilim

Tablo 2: MDS’de Diinya Saglk Orgiiti (WHO) Siniflamasi

Hastalik Adi

Belirti-Bulgular

Direncli Anemi

Halsizlik, yorgunluk gibi genel belirtiler
ileri yagta nedeni bulunamayan
kansizhk

Direngli Anemi-Ring Sideroblast

Halsizlik, yorgunluk gibi genel belirtiler
ileri yagta nedeni bulunamayan
kansizhk

Direngli Olarak Hucre Serisinde
Azalma-Birden Fazla Hiicre Serisinde
Displazi

Halsizlik, yorgunluk gibi genel belirtiler
ileri yagta nedeni bulunamayan
kansizlik

Kan hicrelerinin en az iki tanesinde
azalma (kirmizi kan hicresi, beyaz
kan hicresi ya da kan pulcuklarinda)

Direngli Olarak Hucre Serisinde
Azalma-Birden Fazla Hiicre Serisinde
Displazi ve Ring Sideroblast

Halsizlik, yorgunluk gibi genel belirtiler
ileri yagta nedeni bulunamayan
kansizlik

Kan hicrelerinin en az iki tanesinde
azalma (kirmizi kan hicresi, beyaz
kan hicresi ya da kan pulcuklarinda)
Kemik iligi demirinde artma

Blast Artigi ile Birlikte Olan Direngli
Anemi-|

Halsizlik, yorgunluk
Enfeksiyonlara egilim

Kolay gurik olusumu, kanamaya
egilim

Blast Artigi ile Birlikte Olan Direngli
Anemi-II

Halsizlik, yorgunluk
Enfeksiyonlara egilim

Kolay gurik olusumu, kanamaya
egilim

Siniflandirilamayan Miyelodisplastik
Sendrom

Halsizlik, yorgunluk gibi genel belirtiler
ileri yagta nedeni bulunamayan
kansizhk

5. Kromozomun Kisa Kolunda Kopma
ile Birlikte Olan Miyelodisplastik
Sendrom

Halsizlik, yorgunluk gibi genel belirtiler
Nedeni bilinmeyen kansizlik
Kan pulcuklarinin sayisinda artma

4-Miyelodisplastik Sendromlu Hastalarin Sikayetleri Nelerdir? i

Hastalar genellikle ileri yas gurubundadir. Erkek hastalar kadinlara nazaran

hastaliga daha sik yakalanir. Ortalama olarak hastalik bir yilda 100.000 kisiden

22-45’inde ortaya gikar. En sik olan yakinma kansizligin ana belirtisi olan




olusur. Siklikla nefes darligi ve carpinti ile birliktedir. Bazi hastalarda 6zellikle
ayagda kalkarken bas dénmesi ve g6z kararmasi olabilir. Kulaklarda isitme azhgi,
ozellikle yokus gikarken veya yirurken olan ve dinlenmekle azalan gégus agrisi
olusabilir. Kol ve bacak agrisi ya da uyusmasi dogaldir. Bazi hastalar
enfeksiyonlara kolay yakalanir. Enfeksiyonlar Ust veya alt solunum yollarinda
daha siktir. Ancak deri veya idrar yollarinda da olusabilir. Bazen de 6zellikle kol
veya bacaklarda toplu igne basindan mercimek blyikligune kadar, deriden
kabarik olmayan, kiguk, deri igine kanama odaklari olugabilir. Ya da kolay gurik
olusumu gergeklesebilir. Nadiren MDS’li hastalarda kan hicrelerinin yikilmasi
sonucu olusan idrarda koyulasma ve g6zlerin beyaz kisminda sararma olusabilir.
Eklem agrilari ortaya ¢ikabilir. Gece terlemesi ve ates meydana gelebilir.

5-Miyelodisplastik Sendrom Tanisi Nasil Konulur? i

Yukaridaki yakinmalarla ile hekime basvuran hastanin muayenesinde deride,
dudaklarda solukluk vardir. Bazi hastalarda boyun ve koltuk altlarinda ya da
kasiklarda lenf bezlerinde blyime bulunabilir. Karaciger veya dalakta blyime
saptanabilir. Kol veya bacaklarda klguk kanama odaklari gézlenebilir. Atesi olan
hastalarda enfeksiyon bolgesi ile ilgili belirtiler bulunabilir. Bu belirtiler sonrasi tam
kan sayimi tahlili yapilir. Tam kan sayiminda kirmizi kan hicrelerinde azalma
hemen tim hastalarda vardir. Beyaz kiirelerde ve kan pulcuklarinda (trombosit)
da azalma gozlenebilir. Dunya saglik 6rgitu (WHO) siniflamasina gore yeni
tanimlanan 5q sendromunda kan pulcuklarinin sayisinda artma gérdlebilir.
Parmak ucundan alinan kan bir cam tizerinde yayildiktan (gevre kani) ve
boyandiktan sonra mikroskop altinda incelenmesi ile kan hucreleri hakkinda bilgi
sahibi olunur. Burada kirmizi kan hicreleri, beyaz kire ve kan pulcuklarinin sayi
ve goérinimleri hekime tani koymada yardimcidir. Taninin kesinlesmesi igin bir
ileri tetkik, kemik iligi aspirasyonu ve biyopsisidir. Kemik iligi aspirasyon ve
biyopsisi igin tercih edilen alan kalga kemiginin ust ¢ikintisidir. Kemik iligi
aspirasyon ve biyopsisinden énce o bélge uyusturulur. Daha sonra 6zel igneler ile
kalga kemiginin Ust gikintisina girilerek enjektérle 0,5-1 ml kan gekilir. Bu esnada
patoloji bilim dalinda incelenmek tzere kemik iligi biyopsisi de gergeklestirilir. Tim
bu iglemler poliklinik kosullarinda ayaktan hastaya yapilabilir. Biyopsi sonrasi
hastanin evine gitmesinde sakinca yoktur. Elde edilen ilik dokusu belirli boyalarla
ve Prusya mavisi ile boyanarak mikroskop altinda incelenir. Kemik iliginin bir kismi
kromozom tetkiki icin kullanilir.

Alinan gevre kani ve kemik iligi 6rneginin hematoloji uzmanlari, patologlar ve
genetik uzmanlari tarafindan incelenmesiyle hastalara tani konulur.

6-Miyelodisplastik Sendrom Baska Hastaliklar Karisabilir mi? ¢

MDS baska hastaliklarla karisabilir. Bu hastaliklarin baginda B12 vitamini eksikligi
gelmektedir. Bununla beraber bazen hem B12 hem de demir eksikliginin birlikte
oldugu durumlarda da ayirici tani 6nemlidir. Folik asit eksikligi cok nadiren MDS
ile karigir. Bu nedenle serum da demir, B12 vitamini, folik asit ve ferritin dlizeyi
bakilarak demir eksikligi ve B12 vitamini eksikligi tanida dislanmaya galigilir.

7-Hastaligin Seyri Nasildir? 7

Hastaligin seyri siniflandirmada tanimlanan hastalik alt guruplarina gore farkllk
g6stermektedir. Direngli anemi ve sideroblast olan olgularda genellikle kansizlik
disinda bir anormallik yoktur. Bu hastalar normal yasamlarini strdarr.
Bazilarinda belirtiler hafif olup tedaviye gerek olmayabilir. Ancak blast artisi ile
birlikte olan MDS’de ise akut I6semiye donisme riski vardir. Bu hastalarin
bircogunda enfeksiyonlara egilim artmistir. Kol ve bacaklar basta olmak tizere
vucudun degisik yerlerinde kanama odaklari gérulebilir. Bu nedenle bu hastalar
dazenli olarak hekime gitmeli, kontrollerini yaptirmali ve 6nerilen tedavilere tam
olarak uymalidirlar.

8-Miyelodisplastik Sendromda Tedavi Secenekleri Nelerdir? i
Bu hastalarin tedavisi MDS’nin alt gurubu ile yakindan iligkilidir. Her seyden 6nce



tedaviye karar vermede hasta, hasta yakini ve hekim tam bir igbirligi icinde
olmalidir. Yasi 55'in altinda olan hastalarda doku uygunlugu olan kardeglerden
veya akraba olmayan birisinden kok hiicre nakli tam sifa saglayabilir. Ancak
baskasindan alinan hicrelerle yapilan kok hiicre nakli sirasinda olusabilecek
istenmeyen yan etkiler dnemli ve hayati tehdit edici olabilir. ilag tedavisi olarak
asagida hastalik guruplarina 6zel tedavi segenekleri 6zetlenmistir.

1. Direngli Anemi: Kan transfiizyonu, eritropoietin, kok hicre nakli

2. Direngli Anemi-Ring Sideroblast: B6 vitamini, kan transfliizyonu,
eritropoietin, kok hicre nakli

3. Direngli Olarak Hiicre Serisinde Azalma-Birden Fazla Hiicre Serisinde
Displazi: Kan transflizyonu, eritropoietin, kok hiicre nakli, beyaz kureleri
uyaran ilaglar (koloni uyarici ilaglar:G-CSF, GM-CSF).

4. Direncli Olarak Hucre Serisinde Azalma-Birden Fazla Hucre Serisinde
Displazi ve Ring Sideroblast: B6 vitamini, kan transflizyonu,
eritropoietin, kdk hiicre nakli, beyaz kureleri uyaran ilaglar (koloni
uyarici ilaglar: G-CSF, GM-CSF).



