EDINSEL SAF ERITROID Dizi APLAZ iSi (ESEDA)

Edinsel saf eritroid dizi aplazisi normokrom normositer anemi, retiktlositopeni
ile seyreden, kemik iliginde miyeloid ve megakaryositer seri hicreleri mevcutken

eritroid seri ve oncullerinin yokluguyla karakterize, nadir gorilen bir hastaliktir,

|. Tani kriterleri

Normokrom normositer anemi

Retikulosit yuzdesinin sifir veya ¢ok digtk olmasi

Lokosit ve trombosit sayisinin normal olmasi

Eritroid seri 6nculerinin izlenmedigi, buna karsilik miyelositer, lenfositer ve

megakaryositik seri hticrelerin normal oldugu normoselltler kemik iligi
. Etiyoloji

ESEDA'ya yol acabilecek herhangi bir sebebin yoklugunda hastalik primer bir
hematolojik hastalik olarak kabul edilirken, sekonder ESEDA olarak adlandirilan

formu ise asagidaki durumlarda gelisebilir:

- Parvovirus B19 enfeksiyonu

- Bayuk grandlli lenfositik 16semi (BGL) ve diger lenfoproliferatif hastaliklar

- MDS

- Timoma

- Otoimmunite

- Kollajen doku hastaliklar

- Solid tumorler

- Rekombinant insan eritropoetin kullanimina bagl antieritropoetin antikor gelisimi
- llaclar

- ABO uyumsuz allojeneik kék hicre nakli



Tani icin gerekli incelemeler;

Tam kan sayimi, periferik yayma, retikulosit orani
Kemik iligi aspirasyon ve biopsisi

Biokimyasal tetkikler: Karaciger ve bdbrek fonksiyon testleri
Anti-nukleer antikor testi
Virolojik testler: Parvoviris B19 ve diger

Radyolojik gorunttileme yontemleri: Timoma ve diger lenfoid malignitelere

yonelik

Kemik iliginden; sitogenetik tetkikler, T hicre reseptér analizi ve akim
sitometrik analizle CD2, CD3, CD4, CD5, CD8, CD16, CD56, CD57 yluzey
belirtecleri (gereginde lenfoid malignitelerin dislanmasi amaciyla)

. Tedavi

Bilinen bir sebep saptanamayan hastalarda %10-12 oraninda kendiliginden
duzelme olabileceginden dolayi, hastalar bir ay streyle spesifik tedavi
yapiimaksizin izlenir.

Bu slrecte hastaya gerekli oldugunda eritrosit transfizyonu yapilmali ve
hastalikla iligkilendirilebilecek tim ila¢ ve ila¢ kapsamindaki uygulamalar

sonlandirilmalhdir.

Parvoviris B19 enfeksiyonu saptanan hastalarda 2-3 hafta icinde dizelme
izlenmezse, virise kargi notrolizan antikorlar icerdiginden dolayr 400

mg/kg/giin 5 giin siireyle intravendz immunoglobulin (iViG) verilebilir.

ABO kan grubu uyumsuz allojeneik hematopoietik kok hiucre nakli ile iligkili
ESEDA genellikle kendiliginden dizelebilen bir hastalik olmasina ragmen,
nadiren plazma degisimi, immunoadsorbsiyon, kortikosteroid, eritropoetin,

rituksimab ve iVIG tedavisine gereksinim duyulabilir.

Timomal hastalarda cerrahi planlanmalidir. Ancak, yalnizca cerrahi ile tedavi
basarisi dustk oldugundan bu hastalar immunosupresif tedavi adayidirlar.

Timomaya ya da eritropoetin antikoruna bagh gelisen ESEDA’da tani sonrasi

immunosupresif tedaviye erken donemde baslanmalidir.



Bilinen bir hastalik sonucu gelisen ESEDA’da sebep olan hastaligin tedavisi
genellikle hastahdin dizelmesine yol agmaktadir. Ancak, uygun tedaviye
ragmen 1 ay iginde eritropoetik aktivitede dizelme gozlenmeyen hastalarda
immunosupresif tedavi planlanmalidir. Altta yatan hastalik BGL ise en uygun

baslangic tedavisi siklofosfamid + kortikosteroid seklindedir.

Primer ESEDA igin prednizolona agiz yoluyla 1mg/kg/gin veya iki doza
bolinmus olarak 60 mg/gun olarak baglanip, hastalik remisyona girene kadar
devam edilir. On iki hafta icinde yanit alinamayan hastalarda kortikosteroid

daha uzun sureli veriimemelidir.

Hematokrit dizeyi yaklasik %35’e ulastiginda prednizolon dozu yavasca
azaltilarak tedavi 3-4 ay igcinde sonlandirilir. Kortikosteroide yanit olasiligi
%50-70 civarindadir. Ancak, yan etkiler nedeniyle uzun sureli kullanim zordur
ve Ustelik doz azaltimi/idame sirasinda relapslar siktir. Bu nedenle baslangic
tedavisi icin tek basina veya kortikosteroid ile kombine olarak 3-12 mg/kg/gin
dozunda siklosporin daha uygun olabilir.

HKHN, HLA-uyumlu kardes/akraba vericisi olan secilmisg, refrakter hastalar icin

potansiyel olarak kiratif bir tedavidir. Ancak veriler vaka serilerine dayanir.

V. Destek Yakla simlari

Kronik transflizyon tedavisi alan hastalar demir ytiklenmesi acisindan izlenmeli
ve gerektiginde selasyon tedavisi baslatiimalidir. Uzun sireli immunosupresif
tedavi alan hastalar da Pneumocystis jiroveci profilaksisi acisindan
degerlendirilmelidir.



