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Ozet

Edinsel saf eritroid dizi aplazisi (ESEDA) normokrom normositer
anemi, retikilosit sayisinin sifir veya ¢ok disik olmasi, normal
I6kosit ve trombosit sayisi, eritroid seri dncillerinin izlenmemesi
disindanormal kemikiligi olmasiile karakterize bir hastaliktir. Primer
ya da sekonder olabilir. Bilinen bir hastalida bagl ise onun tedavisi
gerekir. Primer olgularda prednizolon ilk tedavi secenedidir.
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EDINSEL SAF ERITROID Dizi APLAZIiSIi

I. GiRIS VE TANIM

Edinsel saf eritroid dizi aplazisi normokrom normositer
anemi, retikilositopeni ile seyreden, kemik iliginde miyeloid ve
megakaryositer serihicrelerimevcutken eritroid serive éncdillerinin
yokluguyla karakterize, nadir gorilen bir hastaliktir.

Il. TANI

e Normokrom normositer anemi
e Retikilosit ylzdesinin sifir veya ¢ok diisiik olmasi
e Lokosit ve trombosit sayisinin normal olmasi

e Eritroid seri oncdlerinin izlenmedigi, buna karsihk
miyelositer, lenfositer ve megakaryositik seri hiicrelerin
normal oldugu normoselltler kemik iligi

ETiYOLOJi

TURK HEMATOLOJi DERNEGI [JJ}

ESEDA'ya yol acabilecek herhangi bir sebebin yoklugunda
hastalik primer bir hematolojik hastalik olarak kabul edilirken,
sekonder ESEDA olarak adlandirilan formuise asagidaki durumlarda
gelisebilir:

e Parvoviris B19 enfeksiyonu

e Blylk grandlli lenfositik I16semi (BGL) ve diger
lenfoproliferatif hastaliklar

e MDS

e Timoma

*  Otoimmunite

*  Kollajen doku hastaliklari
* Solid timorler

* Rekombinant insan eritropoietin kullanimina bagli
antieritropoietin antikor geligimi
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e laclar
e ABO uyumsuz allojeneik k&ék hicre nakli
TANI iCiN GEREKLI INCELEMELER
e Tam kan sayimi, periferik yayma, retikllosit orani
e Kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi

e Biyokimyasal tetkikler: Karaciger ve bodbrek fonksiyon
testleri

e Anti-nlikleer antikor testi
e Virolojik testler: Parvoviriis B19 ve diger

¢ Radyolojik gorintiileme yontemleri: Timoma ve diger
lenfoid malinitelere yonelik

e Kemik iliginden; sitogenetik tetkikler, T hlcre reseptor
analizi ve akim sitometrik analizle CD2, CD3, CD4, CD5,
CD8, CD16, CD56, CD57 yiizey belirtecleri (gereginde
lenfoid malinitelerin dislanmasi amaciyla)

I1l. TEDAVi
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e Bilinen bir sebep saptanamayan hastalarda %10-12
oraninda kendiliginden diizelme olabileceginden dolayi,
hastalar bir ay sireyle spesifik tedavi yapiimaksizin
izlenir.

e Bu sirecte hastaya gerekli oldugunda eritrosit
transflizyonu yapilmali ve hastalikla iliskilendirilebilecek
tim ilag ve ilag¢ kapsamindaki  uygulamalar
sonlandiriimahdir.

e Parvovirlis B19 enfeksiyonu saptanan hastalarda 2-3
hafta icinde diizelme izlenmezse, virlise karsi nétrolizan
antikorlar icerdiginden dolayr 400 mg/kg/gin 5 gin
siireyle intravendz immunoglobulin (ivig) verilebilir.

¢ ABO kan grubu uyumsuz allojeneik hematopoietik k&k
hiicre nakli ile iliskili ESEDA genellikle kendiliginden
dizelebilen bir hastalik olmasina ragmen, nadiren
plazma dedisimi, immunoadsorbsiyon, kortikosteroid,
eritropoietin, rituksimab ve ivig tedavisine gereksinim
duyulabilir.



—— ULUSAL TEDAVi KILAVUZU 2011

TURK HEMATOLOJi DERNEGI [JJ}

Timomali hastalarda cerrahi planlanmahdir. Ancak,
yalnizca cerrabhi ile tedavi basarisi diisik oldugundan bu
hastalar immunosupresif tedavi adayidirlar.

Timomaya ya da eritropoietin antikoruna bagl gelisen
ESEDA'da tani sonrasi immunosupresif tedaviye erken
dénemde baslanmalidir.

Bilinen bir hastalik sonucu gelisen ESEDA'da sebep olan
hastaligin tedavisi genellikle hastaliin dizelmesine
yol acmaktadir. Ancak, uygun tedaviye ragmen 1 ay
icinde eritropoietik aktivitede diizelme g&dzlenmeyen
hastalarda immunosupresif tedavi planlanmalidir. Altta
yatan hastalik BGL ise en uygun baslangi¢ tedavisi +/-
seklindedir.

Primer ESEDA icin prednizolona agiz yoluyla 1mg/kg/
glin veya iki doza boliinmus olarak 60 mg/glin olarak
baslanip, hastalik remisyona girene kadar devam
edilir. On iki hafta icinde yanit alinamayan hastalarda
kortikosteroid daha uzun streli verilmemelidir.

Hematokrit  dlzeyi vyaklasitk %35'e ulastiginda
prednizolon dozu yavasca azaltilarak tedavi 3-4 ay
icinde sonlandirilir. Kortikosteroide yanit olasiligi %50-
70 civarindadir. Ancak, yan etkiler nedeniyle uzun sireli
kullanim zordur ve Ustelik doz azaltimi/idame sirasinda
niks siktir. Bu nedenle baslangig tedavisi icin tek basina
veya kortikosteroid ile kombine olarak 3-12 mg/kg/giin
dozunda siklosporin daha uygun olabilir.

HKHN, HLA-uyumlu kardes/akraba vericisi olan secilmis,
refrakter hastalar icin potansiyel olarak kiratif bir
tedavidir. Ancak veriler vaka serilerine dayanir.

DESTEK YAKLASIMLARI

Kronik transflizyon tedavisi alan hastalar demir
ylklenmesi acisindan izlenmeli ve gerektiginde selasyon
tedavisi baslatilmahdir. Uzun sdreli immunosupresif
tedavi alan hastalar da Pneumocystis jiroveci profilaksisi
acisindan degerlendirilmelidir.
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