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DSÖ: Dünya Sağlık Örgütü, PV: Polisitemia vera, ET: Esansiyel trombositemi, PMF: Primer 

myelofibroz, MPN: Myeloproliferatif neoplazi
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 POLİSİTEMİA VERA

Polisitemia vera (PV),  eritrositozun ön planda olduğu myeloproliferatif 

bir neoplazidir.

TANI

TEDAVİ

Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) tarafından önerilen PV tanı ölçütleri (2016) (1)

Majör ölçütler

1. Hemoglobin erkek için >16,5 g/dL, kadın için >16 g/dL veya hematokrit erkek 
için >%49 kadın için >%48 veya artmış eritrosit kütlesi

2. Yaşa göre hipersellüler ve pleomorfik, olgun megakaryositler (büyüklüklerinde 
farklılıklar) ile birlikte üç serinin myeloproliferasyonu ile karakterize kemik iliği

3. JAK2 mutasyonu varlığı

Minör ölçüt

1. Subnormal serum eritropoetin düzeyi

Tanı için 3 majör ölçütün tamamı veya ilk 2 majör ölçüt ile minör ölçütün varlığı gerekir.

Polisitemia vera olgularında risk grupları ve tedavi önerileri (2)

Risk kategorisi Yaş >60 veya tromboz öyküsü Tedavi önerisi 

Düşük Yok Flebotomia

Düşük doz aspirinb

Yüksek Var Sitoredüktif tedavi

Düşük doz aspirinb,c

Gerekirse flebotomi
a= Erkeklerde ve kadınlarda hematokrit <%45 tutulmalıdır (3).
b= Mikrovasküler bozukluklardan kaynaklanan akut semptomların (özellikle eritromelalji) 

kontrolü için asprinin önerilenden daha yüksek dozlarda kullanımı gerekebilir (2).
c= Tromboz tipine bağlı olarak düşük doz aspirin yerine anti-koagülan tedavi verilebilir (4).
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Ek risk faktörleri:

1.	Lökositoz; tromboz gelişimi (5) ve total sağkalım açısından risk 

faktörüdür (6).

2.	Çok yüksek trombosit sayısı kanama acısından risk faktörüdür (7).

Ek tedavi önerileri: 

1.	Kardiyovasküler risk faktörleri (hipertansiyon, hiperkolesterolemi, 

diyabet, sigara tüketimi) bütün hastalarda kontrol altında tutulmalıdır.

2.	Hastalar yüksek riskli olmasa da, aşağıdaki durumlarda 

sitoredüksiyon başlanabilir (4);

	 a.	Trombosit sayısı >1,500,000/µl olan hastalar,

	 b.	İlerleyici lökositozu olan hastalar,

	 c.	Flebotomiyi kaldıramayan veya çok sık flebotomi gerektiren 	

		  hastalar,

	 d.	PV ile ilişkili ciddi rahatsız edici semptomları olan hastalar,

	 e.	Semptomatik veya ilerleyici splenomegalisi olan hastalar,

3.	Trombositoz nedeni ile tedavi gereksinimi olan ve ilk basamak 

tedavi seçeneklerini kaldırmayan veya bu tedavilerle trombositozu 

kontrol altına alınamayan hastalarda anagrelide kullanılabilir.

İlk basamak tedaviye dirençli veya bu tedavileri tolere edemeyen 

hastalara ikinci basamak tedavi başlanır. Tablo 9’da PV’de tedaviye yanıt 

ölçütleri, Ek 1’de hidroksiüre tedavisine direnç ve intolerans ölçütleri 

verilmiştir (8,9).

Tabloda birinci ve ikinci basamak tedavi seçenekleri verilmiştir.

Polisitemia vera olgularında sitoredüktif tedavi seçenekleri

1. basamak 2. basamak

<60 yaş INF-α/HÜ HÜ/INF-α

60-75 yaş HÜ INF-α

>75 yaş HÜ Busulfan/32P

INF: İnterferon, HÜ: Hidroksiüre, 32P: Radyoaktif fosfor



TÜ
RK H

EM
ATO

LO
Jİ D

ERN
EĞ

İ
BCR-ABL NEGATİF KLASİK KRONİK MYELOPROLİFERATİF NEOPLAZİLER TANI VE TEDAVİ KILAVUZU

25

Birinci ve ikinci seçenek tedavilere dirençli veya bu tedavileri tolere 

edemeyen hastalar, öncelikle klinik çalışmalara yönlendirilmelidir. 

Ruksolitinib, bir faz III çalışmada, hidroksiüreye dirençli veya 

intoleransı olan PV hastalarında, hematokrit ve splenomegalinin 

kontrolünde, mevcut en iyi tedaviye göre üstün bulunmuştur (10). 

Ruksolitinib, birinci ve ikinci basamak tedavilere dirençli veya bu 

tedavileri tolere edemeyen hastalarda, bir seçenek olarak düşünülebilir. 

Ancak, ruksolitinib başlanması düşünülen bu hastalarda hematokritin 

kontrol altına alınamaması ve/veya semptomatik splenomegali 

olmalıdır. 

Tedavi Yanıt Ölçütleri

Tablo 9. Polisitemia vera yanıt ölçütleri (8. referanstan faydalanılmıştır)

Ölçütler

Tam yanıt

A Hastalık ilişkili belirtilerdeki düzelmenin sürekliliği*(palpabl 
hepatosplenomegali ve semptomların büyük oranda 
düzelmesi)† ve

B Periferik kan sayımında yanıt sürekliliği* flebotomiler 
olmaksızın Hct’nin %45’den düşük olması, trombosit sayısı≤ 
400x10⁹/L, lökosit sayısı <10x109/L, ve

C İlerleyici hastalık bulgularının olmayışı ve hemorajik veya 
trombotik olay yokluğu,

D Kemik iliğinde histolojik yanıt, yaş ilişkili normoselularitenin 
varlığı ve trilinear hiperplazinin kaybolması ve, >Grade 1 
retikülin fibrozis yokluğu

Kısmi yanıt 

A Hastalık ilişkili belirtilerdeki düzelmenin sürekliliği* (palpabl 
hepatosplenomegali ve semptomların büyük oranda 
düzelmesi)† ve

B Periferik kan sayımında yanıt sürekliliği* flebotomiler 
olmaksızın Hct nin %45’den düşük olması, trombosit sayısı≤ 
400x109/L, lökosit sayısı <10x109/L, ve
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ESANSİYEL TROMBOSİTEMİ

Esansiyel trombositemi (ET) dolaşımda trombosit sayısının 

artmasına yol açan, megakaryositlerin devamlı proliferasyonu 

(çoğalması) ile kendini gösteren, kronik myeloproliferatif bir neoplazidir. 

TANI

Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) Tarafından Önerilen ET Tanı 
Ölçütleri (2016) (1)

Tanı için 4 majör ölçütün olması veya 3 majör ölçütle minör ölçütün 

birlikteliği gerekir.

Majör Ölçütler

1.	Trombosit sayısının sürekli olarak ≥450,000/µL olması,

2.	Büyük ve olgun morfolojideki megakaryositlerin proliferasyonu 

Tablo 9. Devamı. 

Ölçütler

Kısmi yanıt 

C İlerleyici hastalık bulgularının olmayışı ve hemorajik veya 
trombotik olay yokluğu ve 

D Kemik iliğinde histolojik remisyon bulgularının yokluğu, 
trilinear hiperplazinin sebat etmesi

Yanıtsız Kısmi yanıtı sağlamayan herhangi bir yanıt

İlerleyici hastalık Post-PV myelofibroz, MDS veya akut lösemiye dönüşüm‡

Moleküler yanıt, tam yanıt veya kısmi yanıtın belirlenmesinde gerekli değildir. Moleküler yanıt 

değerlendirilmesi için periferik kanda granülositlerinde yapılır. Tam yanıt önceden var olan 

anormalliğin ortadan kalkması olarak tanımlanmaktadır. Kısmi yanıt başlangıçta en az %20 

allel yükü bulunan hastalar için geçerlidir. Allel yükünde ≥%50 azalma kısmi yanıt olarak 

tanımlanmıştır.

*En az 12 hafta süreyle,  
†Semptomların büyük oranda düzelmesi (≥10 puan azalma) (11).
‡Post-PV myelofibrozis tanısı için IWG-MRT ölçütleri (12), Myelodisplastik sendrom ve akut 

lösemi tanısı için DSÖ ölçütlerine bakınız.
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ile karakterize kemik iliği. Nötrofilik granülopoezde sola kayma yok ve 

eritopoezde artış yok, çok ender olarak retikülin liflerinde minör artış 

(derece 1) olabilir.

3.	PV, primer myelofibroz, BCR-ABL pozitif kronik myelositik lösemi, 

Myelodisplastik sendrom veya diğer myeloid neoplazilerin DSÖ tanı 

ölçütlerinin bulunmaması,

4.	 JAK 2, CALR veya MPL mutasyonu varlığı.

Minör Ölçüt

1. Klonal bir marker varlığı (örneğin anormal karyotip) veya reaktif 

trombositoz bulgusu olmamasıdır.

TEDAVİ

Ek risk faktörleri:

ET hastalarında lökositoz (≥11,000/µl) tüm yaşam süresi açısından 

risk faktörü olarak belirlenmiştir (14).

Ek tedavi önerileri:

1.	Trombosit sayısı >1,500,000/µl olan hastalara sitoredüktif tedavi 

başlanmalıdır (15).

2.	Progresif (ilerleyici) myeloproliferasyon (splenomegali, lökositoz) 

ve konstitüsyonel (bedensel) semptomlar varlığında sitoredüktif 

ET hastalarında risk değerlendirilmesi (PV ile aynı) ve tedavi önerileri (2)

Risk kategorisi Yaş >60 veya tromboz 
öyküsü

Tedavi önerisi

Düşük Yok Düşük doz aspirina,b veya gözlem

Yüksek Var Sitoredüktif tedavi

Düşük doz aspirina,b,c

a= Aşırı yüksek trombosit sayısı (>1,000,000/µl) varlığında aspirin kullanımında dikkatli 

olunmalıdır (13).
b= Mikrovasküler bozukluklardan kaynaklanan akut semptomların (özellikle eritromelalji) 

kontrolü için asprinin önerilenden daha yüksek dozlarda kullanımıgerekebilir (2).
c= Tromboz tibine bağlı olarak düşük doz aspirin yerine antikoagülan tedavi verilebilir (4).
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tedavi verilebilir (16,17). Ancak bu tür klinik bulgu veren hastaların 

PV ve erken dönem primer myelofibroz açısından hastaların yeniden 

değerlendirilmesi gerekir.

3.	Kardiyovasküler risk faktörleri (hipertansiyon, hiperkolesterolemi, 

diyabet, sigara) bütün hastalarda kontrol altında tutulmaldır.

Sitoredüktif tedavide birinci tercih “hidroksiüre”dir. Ancak, genç 

hastalarda (<40 yaş) kullanımında dikkatli olunmalıdır. Kırk yaşın 

altındaki hastalarda anegralid veya INF tercih edilebilir. Hamilelikte 

interferon kullanılmalıdır.

İlk basamak tedaviye (genellikle hidroksiüre) dirençli veya bu 

tedaviyi kaldıramayan olgularda ikinci basamak tedavide anegralid 

veya interferon alfa tercih edilebilir. ET tedavi yanıt ölçütleri Tablo da 

verilmiştir.

Tedavi Yanıt Ölçütleri

ET’de tedavi yanıt ölçütleri Tablo 10’da özetlenmiştir (8).

Tablo 10. ET yanıt ölçütleri (8. kaynaktan yararlanılmıştır)

Ölçütler

Tam yanıt

A Hastalık ilişkili belirtilerdeki düzelmenin sürekliliği* 
(palpabl hepatosplenomegali ve semptomların büyük 
oranda düzelmesi)† ve

B Periferik kan sayımında yanıt sürekliliği* trombosit sayısı  
≤400x109/L, lökosit sayısı <10x109/L, lökoeritroblastozisin 
olmaması ve

C Progresif hastalık bulgularının olmayışı ve hemorajik veya 
trombotik olay yokluğu, ve

D Kemik iliğinde histolojik yanıt; megakaryosit hiperplazisinin 
kaybolması ve > 1. derece retikülin fibrozis yokluğu

Kısmi yanıt 

A Hastalık ilişkili belirtilerdeki düzelmenin sürekliliği* 
(palpabl hepatosplenomegali ve semptomların büyük 
oranda düzelmesi)† ve
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PRİMER MYELOFİBROZİS

Megakaryositik dizide klonal neoplastik artış, kemik iliğinde fibroz ve 

ilik dışı hematopoezle kendini gösteren myeloproliferatif bir neoplazidir.

Tablo 10. Devamı.

Ölçütler

Kısmi yanıt 

B Periferik kan sayımında yanıt sürekliliği* trombosit sayısı≤ 
400x109/L, lökosit sayısı <10x109/L, lökoeritroblastozisin 
olmaması ve

C Progresif hastalık bulgularının olmayışı ve hemorajik veya 
trombotik olay yokluğu ve 

D Kemik iliğinde histolojik remisyon bulgularının yokluğu, 
megakaryosit hiperplazisinin sebat etmesi

Yanıtsız Kısmi yanıtı sağlamayan herhangi bir yanıt

İlerleyici hastalık Post-PV myelofibroz, MDS veya akut lösemiye dönüşüm‡

Moleküler yanıt, tam yanıt veya kısmi yanıtın belirlenmesinde gerekli değildir. Moleküler yanıt 

değerlendirilmesi için periferik kanda granülositlerinde yapılır. Tam yanıt önceden var olan 

anormalliğin ortadan kalkması olarak tanımlanmaktadır. Kısmi yanıt başlangıçta en az %20 allel 

yükü bulunan hastalar için geçerlidir. Allel yükünde ≥%50 azalma kısmi yanıt olarak tanımlanmıştır.

*En az 12 hafta süreyle,
†Semptomların büyük oranda düzelmesi (≥10 puan azalma) (11).
‡PV tanısı için DSÖ ölçütleri, post-ET myelofibrozis tanısı için IWG-MRT ölçütleri (12), 

Myelodisplastik sendrom ve akut lösemi için DSÖ ölçütlerine (1)  bakınız.

Primer Myelofibrozis için DSÖ Tanı Ölçütleri (1)

PrePMFa Bariz PMFa

Majör ölçütler Majör ölçütler

Yaş göre artmış kemik iliği hücreselliği, 
granülositik proliferasyon ve sıklıkla 
azalmış eritropoezin eşlik ettiği, derece 
1’den fazla retikülin fibrozisc olmaksızın, 
megakaryositik proliferasyon ve atipib

Retikülin ve/veya kollojen fibrozisin 
(derece 2-3) eşlik ettiği Megakaryosit 
proliferasyon ve atipib

BCR-ABL1 pozitif KML, PV, ET, MDS 
veya diğer myeloid neoplaziler için DSÖ 
ölçütlerinin karşılanmaması

BCR-ABL1 pozitif KML, PV, ET, MDS 
veya diğer myeloid neoplaziler için 
DSÖ ölçütlerinin karşılanmaması
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Primer Myelofibrozis için DSÖ Tanı Ölçütleri (1). Devamı.

PrePMFa Bariz PMFa

Majör ölçütler Majör ölçütler

JAK2, CALR veya MPL mutasyonlarının 
varlığı veya bu mutasyonların 
yokluğunda, diğer klonalite 
markerlarınındad varlığı veya minör 
reaktif kemik iliği retikülin fibrozisie 
yokluğu

JAK2, CALR veya MPL 
mutasyonlarının varlığı veya bu 
mutasyonların yokluğunda, diğer 
klonalite markerlarının varlığındad 
veya reaktif kemik iliği retikülin 
fibrozisif yokluğu

Minör ölçütler Minör ölçütler

Aşağıdakilerden 1 veya daha fazlasının 
varlığı:g 
a.Ek bir hastalığa bağlanmayan anemi

b.Palpabl splenomegali

c.Lökositoz (≥11000/µl)

d.LDH yüksekliği

Aşağıdakilerden 1 veya daha 
fazlasının varlığı:g

a.Ek bir hastalığa bağlanmayan 
anemi

b.Palpabl splenomegali

c.Lökositoz (≥11000/µl)

d.LDH yüksekliği

e.Lökoeritroblastozis

a= Tanı için 3 majör ölçütün tamamı ve en az bir minör ölçüt gereklidir. b= Bozuk çekirdek/

sitoplazma  oranı,  hiperkromatik, düzensiz büklümlü çekirdek ve yoğun kümeleşmelerle ile 

kendini gösteren küçükten büyüğe doğru giden değişik çapta megakaryositler. c= Derece 1 

retikülin fibrozisli olgularında, megakaryosit değişiklikleri; artmış kemik iliği hücreselliği, 

granülositik proliferasyon ve sıklıkla azalmış eritopoeze eşlik etmelidir. d= Söz konusu 3 

mutasyonun hiçbirisinin yokluğunda en sıklıkla MF’ye eşlik eden mutasyonların (ASXL1, 

EZH2, TET2, IDH1/IDH2, SRSF2, SF3B1) araştırılması hastalığın klonal doğasını tespit etmeye 

yardımcı olur. e= Enfeksiyon, otoimmün bozukluk veya diğer kronik enflamatuvar durumlar, 

saçlı hücreli lösemi veya diğer lenfoid neoplazmlar, metastaitk malignite veya toksik (kronik) 

myelopatilere sekonder gelişen minör (derece 1) fibrozis. f= Enfeksiyon, otoimmün bozukluk 

veya diğer kronik enflamatuvar durumlar, saçlı hücreli lösemi veya diğer lenfoid neoplazmlar, 

metastaitk malignite veya toksik (kronik) myelopatilere sekonder gelişen kemik iliği fibozisi. 

g= İki artışık çalışmada tespit edilmeli. h= Anormalliğin derecesi sınırda veya belirgin olabilir. 

Laktat dehidrogenaz (LDH) düzeyi için kurumsal referans aralığı kullanılmalıdır.
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Primer Myelofibrozis (PMF) Hastalarında Risk 
Değerlendirmesi

PMF hastalarını risk gruplarına ayırmak için; IPSS (18) (International 

Prognostic Scoring System), DIPSS (19) (Dynamic International 

Prognostic Scoring System) veya son olarak geliştirilen DIPSS-plus  

kullanılabilir (20). 

Primer myelofibroz hastalarında risk snıflandırması

Değişken IPSS DIPSS DIPSS-plus

>65 yaş 

Konstitüsyonel semptomlar 

Hb <10 gr/dL

Lökosit sayısı >25,000/µl, 

Çevre kanında blast oranı ≥%1,

Trombosit sayısı <100,000/µl,

Eritrosit transfüzyon ihtiyacı

Kötü karyotip

X

X

X

X

X

Herbiri 1 
puan

X

X

X

X

X

Herbiri 
1 puan, 
fakat hgb 
2 puan

X

X

X

X

X

X

X

X

DIPSS skoruna 
(orta1=1, orta2=2, 
yüksek=3 puan 
olarak kabul edilir) 
ek üç değişkenden 
herbiri için 1 
puan eklenerek 
hesaplanır

Risk grup Puan Puan Puan

Düşük

Orta-1

Orta-2

Yüksek

0

1

2

≥3

0

1-2

3-4

5-6

0

1

2-3

≥4

Konstitüsyonel semptomlar: PMF tanısından önceki bir yılda, bazal değerin %10’dan fazla kilo 

kaybı ve/veya bir aydan fazla süren açıklanamayan ateş veya aşırı terleme. 

Kötü karyotip: Kompleks karyotip veya +8, –7/7q–, i(17q), inv(3), –5/5q–, 12p–, 11q23’ü içeren 

bir veya iki anormallik.
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Ek Risk Değerlendirmesi

Moleküler risk değerlendirmesi: PMF’da yaşam süresi üzerine 

negatif etkileri olduğu gösterilmiş olan ASXL1, SRSF2, IDH1/2 ve EZH2 

mutasyonlarının tanı anında bakılması önerilmektedir. CALR mutasyon 

tipi de prognozda önemlidir; tip 1 ve tip 1 benzeri mutasyonlar iyi, bunların 

dışındaki CALR mutasyonları kötü prognoz ile ilişkildir. Aynı zamanda 

triple negatif olarak adlandırılan JAK 2, CALR ve MPL mutasyonlarının 

üçünün birden negatif olması da kötü prognoz ile ilişkilidir (21-24). 

Kötü risk ile ilişkili mutasyon varlığında (beraberinde iyi riskle 

ilişkili mutasyon yoksa) hastalar, IPSS, DIPPS veya DIPPS-plus grubu ne 

olursa olsun yüksek riskli kabul edilebilir (özellikle ASXL+/CALD-) (24). 

Moleküler özelliklere göre risk değerlendirmesinin gelişme aşamasında 

olduğu ve değişime açık olduğu klinisyen tarafından akılda tutulmalıdır. 

TEDAVİ

PMF hastaları yukarıdaki risk sınıflandırmalarından birine göre 

yüksek riskli (orta 2 ve yüksek veya kötü moleküler risk) olarak 

değerlendirildiğinde, ilgili indekslere göre transplant için uygun oldukları 

değerlendirilirse, allojenik kök hücre nakline adaydırlar. Transplant için 

uygun olmayan yüksek riskli hastalar için tedavi seçenekleri aşağıdadır;

1.	Klinik çalışmalara yönlendirilebilirler.

2.	Düşük riskli hastalar gibi palyatif ve semptoma yönelik tedavi 

verilebilir. 

3.	Hidroksiüreye dirençli, günlük aktivitelerini etkileyen 

konstitüsyonel semptomları (11) veya ciddi semptomatik splenomegalisi 

olan hastalara ruksolitinib verilebilir. Ruksolitinib tedavisi sırasında 

gelişebilecek trombositopeni durumunda doz değisiklikleri ve tedavi 

modifikasyonu yapılabilir (23). Ayrıca karaciğer ve böbrek yetmezliğinde 

doz modifikasyonu gerekli olabilir (23).

Düşük riskli hastalara (düşük ve orta-1, kötü moleküler risk faktörleri 

yok) semptomlara yönelik tedavi verilmelidir. Gereksiz tedavi vererek 

toksisite yaratmaktan kaçınılmalıdır. Konstitüsyonel semptomları 
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bulunan hastalarda ruksolitinib bir tedavi seçeneği olarak düsünülebilir 

(23).

Aşağıda semptomlara yönelik tedavi önerileri verilmiştir;

Anemi

*	 Öncelikle demir, folat ve vitamin B12 eksiklikleri dışlanmalıdır.

*	 Yaş ve ek hastalıklara göre değişse de tedaviye genellikle 
10 g/dL’nin altında başlanması önerilmektedir (4).

Tedavi seçenekleri aşağıdadır;

*	 Danazol 400-600 mg/gün başlanmalı, yanıt alındıktan yanıtın 
devamı için gerekli minimal doza inilmelidir (25).

*	 Androjenler (nandrolone, fluoxymesterone, methandrostenolone 
and oxymetholone gibi) (4).

*	 Talidomid ± prednison (26).

*	 Lenalidomid ± prednison (27).

*	 Eritropoetin (EPO); EPO <125 mU/mL olan henüz trasfüzyon 
bağımlılığı gelişmemiş, belirgin splenomegalisi olmayan hastalarda 
etkili olabilir (28). Üç aylık uygulamadan sonra yanıt alınamazsa tedavi 
kesilmelidir.

*	 Prednison (özellikle sitopenilerin gelişiminde immün mekanizma 
da söz konusu ise veya anemi için verilen diğer tedavilere yanıt yoksa 
denenebilir) (4).

Sitoredüktif Tedavi

Klonal myeloproliferasyon ve myeloid metaplazi ile ilişkili 
hipermetabolik semptomların (halsizlik, iştahsızlık, kilo kaybı, gece 
terlemesi) varlığında sitoredüktif tedaviye başlanır.

*	 Birinci basamakta hidroksiüre kullanılmalıdır (29).

*	 Genç hastalarda hidroksiürenin muhtemel lökomojenik etkisi 
düşünülerek alternatif ilaçlar (interferon alfa ve peg-IFN) denenebilir (30).

*	 Splenektomi sonrası hidroksiüreye dirençli (ekstremedüller 
hematopoezle beraber) semptomlar gelişen hastalarda 
2-klorodeoksiadenozin denenebilir (30).
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Splenektomi (31)

Kontrendikasyonu (dekompanse koagülopati, eşlik eden ciddi kronik 

hastalıklar gibi) olmayan hastalarda aşağıdaki durumlarda yapılabilir;

*	 Narkotik analjezik kullanımını gerektiren ağrılı splenomegali,

*	 Hipersplenizm ile ilişkilendirilen ağır sitopenilerin varlığı,

*	 Allojenik kök hücre nakli öncesinde engraftmanı kolaylaştırmak 	

	 amacıyla.

Radyoterapi (31)

*	 Dalak ışınlaması semptomatik splenomegalisi olan, konvansiyonel 

sitoredüktif tedaviye dirençli ve splenektomi adayı olmayan yaşlı 

hastalarda düşünülmelidir.

*	 Akciğer ışınlaması, myeloid metaplazi sonucu oluşan pulmoner 

hipertansiyona bağlı semptomları hafifletmek için kullanılabilir.

*	 Diğer bölgelerdeki myeloid metaplaziye bağlı semptomlar düşük 

doz radyoterapi ile azaltılabilir.

PMF’de Allo-HKHN Endikasyonları

*	 Myeloablatif veya azaltılmış yoğunluklu hazırlama rejimleri ile 

yapılan allo-HKHN yüksek riskli genç (<40 yaş) hastalarda uygulanabilir.

*	 Düşük yoğunluklu hazırlama rejimi ile transplantasyon; biyolojik 

yaşı 40-65 arasında olan, tanı sırasında veya hastalığın seyri esnasında 

yüksek risk bulguları olan hastalarda düşünülmelidir.

*	 Nakil tipi ve yaş sınırları merkezin deneyimine göre değiştirilebilir.

Ek-1 (8)

Hidroksiüreye direnç/intolerans aşağıdaki ölçütlerin en az birini 

gerektirir.

1.	 En az 2 gr/gün dozunda 3 aylık hidroksiüre tedavisine rağmen 

600,000/µL’den yüksek trombosit sayısı,
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2.	 Herhangi bir hidroksiüre dozunda 400,000/µL’den yüksek 

trombosit sayısı ile birlikte 2,500/µL’den düşük lökosit sayısı,

3.	 Herhangi bir hidroksiüre dozunda 400,000/µL’den yüksek 

trombosit sayısına rağmen 10 gr/dL’den düşük hemoglobin,

4.	 Herhangi bir hidroksiüre dozunda bacak ülserleri veya diğer 

kabul edilemeyecek mukokutanöz manifestasyonlar,

5.	 Hidroksiüre ile ilişkili ateş.
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