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tarihinde cevirisi yapilan Aplastik Anemi kitapcigina yeniden basim izni verdigi icin
minnetle tesekkiir eder.
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Aplastik Anemi ]

Aplastik anemi, nadir goriilen bir hastaliktir. Birlesik Devletler’de her yil yaklagik 1 milyon kigiden
3’1 bu hastaliga yakalanir. Hastalik Dogu Asya iilkelerinde daha sik goriiliir ve 1 milyon kisiden
yaklasik 15’ini etkiler. Her yastan kisiler bu hastaliga yakalanabilir.

Nedenleri
Kemik iligi viicudun ihtiya¢ duydugu tiim kan hiicrelerini iiretir:

e Alyuvarlar viicudun tiim boliimlerine oksijen tagir.
e Akyuvarlar, viicudun enfeksiyonlarla savagsmasina yardimci olur.
e Plateletler, kanamanin kontrol altina alinmasina yardimci olur.

Her kan hiicresi belirli bir siire hayatta kalir, bu nedenle siirdiiriilebilir bir hiicre iiretimi gerekir.
Saglikli kemik iligi siirekli yeni kan hiicreleri iiretir. Ancak aplastik anemide, kemik iligi her ii¢ kan
hiicresi tiiriinii gok daha diisiik miktarlarda {iretir. Cok agir vakalarda, iligin kan hiicresi iiretimi
tamamen durabilir.

Cogu vakada, doktorlar aplastik aneminin nedenini bilmezler. Hastalarin yaklasik % 20’sinde, hastalik
Fanconi Anemisi gibi kalitsal yolla gegmis bir bozukluktan gelisir. Aplastik anemi ayrica yiiksek
dozda radyasyona veya bazi kimyasallara ya da viriislere maruz kalinmasindan da kaynaklanabilir.
Cogu kiside aplastik aneminin bir otoimmiin hastalik olduguna dair bulgular vardir. Bu, viicudun
bagisiklik sisteminin kendisine saldirmasi anlamina gelir. Bagigiklik sistemi kemik iligine saldirir ve
yeterli kan hiicresi iiretmesini engeller.

Semptomlar

Aplastik anemi semptomlari, diisiik kan hiicresi sayisindan kaynaklanir. Bir kisinin semptomlarinin
siddeti, sahip oldugu kan hiicresi sayisina baglidir.

o Diisiik alyuvar say1st, kisinin yorgun veya zayif hissetmesine, nefessiz kalmasina ve solgun
gbziikmesine neden olabilir.

o Diisiik akyuvar sayisi, sik veya siddetli enfeksiyonlara neden olabilir.

o Diisiik platelet sayisi, kolay kanamaya veya cilt altinda kizarma ve kirmizi noktalara (petesi)
veya durdurulmasi zor kanamalara neden olabilir.

Orta siddette aplastik anemisi olan bir kiside, bu semptomlar hafif veya orta siddette gézlemlenebilir.
Siddetli veya ¢ok siddetli aplastik anemisi olan bir kigide, enfeksiyonlar veya kanamalar hayati tehdit
edici siddette olabilir.

Tam

Doktorlar, aplastik anemi tanis1 i¢in kan ve kemik iligi drneklerini incelerler. Aplastik anemide,
kandaki alyuvar, akyuvar ve platelet sayilariin tamami diistiktiir. Kemik iliginden alinabilecek iki tiir
ornek vardir. Kemik iligi aspirasyonunda, igne kullanilarak az miktarda sivi kemik iligi alinir. Kemik
iligi biyopsisinde, 6zel bir igne kullanilarak tam kemik iligi pargasi1 alinir. Aspirasyon ve biyopsi
ornekleri genellikle kalga kemiginin arka kismindan alinir.

Aplastik anemide, ilik drneklerinde diisiik sayida hiicre gézlemlenir. Goriinen az sayidaki hiicre
normaldir (kanserli hiicre degildir). Goriinen hiicre sayisi temelinde, doktorlar hastaligi orta, siddetli
veya c¢ok siddetli aplastik anemi olarak tanilar. Orta siddette aplastik anemi zamanla siddetli hale gelir,
bu nedenle doktorlar hastaligin degisiklik belirtilerini takip eder.



Aplastik Anemi Tedavi Secenekleri |

Aplastik anemi tedavi segenekleri, hastaligin ne kadar siddetli olduguna baglidir. Orta siddette aplastik
anemi i¢in tedavi gerekli olmayabilir. Bunun yerine doktorlar kan sayimlarini diizenli olarak kontrol
ederek hastaligin kotiilesme belirtilerini takip ederler.

Agir veya cok agir aplastik anemisi olan bir kisi igin, derhal tedavi gerekir. Agir ve cok agir aplastik
aneminin standart tedavi seceneklerinden bazilar1 sunlardir (timii devam eden kisimlarda daha
ayrmtili degerlendirilmektedir):

e Diger tedavilerin baslanmasi veya etki gosterebilmesi i¢in hastanin stabil kalmasina yonelik
destekleyici bakim.

e Bagisiklik baskilayici tedavi — bagisiklik sistemini baskilayan (zayiflatan) ilaglar.

e Kemik iligi veya kordon kan1 nakli (BMT olarak da adlandirilir).

Agir aplastik anemili hastalarin tamami destekleyici tedavilere ihtiyac duyar, ancak hastalig1 tedavi
edebilen veya uzun vadede yonetilebilmesini saglayan terapiler sadece nakil veya bagisiklik sistemi
baskilama tedavisidir. Nakil ¢ogu hasta i¢in tercih edilen standart tedaviyken, bagisiklik sistemi
baskilayici tedavi diger hastalar i¢in birinci tercihtir.

Aplastik aneminin tedavisi ile ilgili aragtirmalar devam etmektedir, bu sayede farkli ve daha yeni
tedavi secenekleri de kullanilabilir. Siz ve doktorunuz hangi tedaviye karar verirseniz verin, bir klinik
deneyin parcasi olmayi tercih edebilirsiniz. Klinik deneylerde standart tedaviler ile ilgili ¢aligmalar da
devam etmektedir. Bu ¢alismalar, doktorlarin tedavileri gelistirerek daha fazla hastada daha iyi
sonuglar elde edebilmelerine yardimci olmaktadir.

Destekleyici Tedavi }

Agir veya ¢ok agir aplastik anemili hastalarinin destekleyici tedavilere ihtiyaglart vardir. Kan nakli,
biiytime faktorleri ve enfeksiyonlar1 6nleme gibi destekleyici bakimlar tedavi niteliginde degildir.
Ancak, destekleyici bakim farkli tedavilerin baglangicina veya etki gosterebilmesine kadar
semptomlarin yonetilmesini saglayabilir.

Bazi kisiler ayrica destekleyici bakimi tek tedavileri olarak da tercih edebilir. Yash veya ayni zamanda
farkli saglik sorunlar1 bulunan kisiler daha agir tedavileri tolere edemeyebilir. Diger kisiler, farkli
tedavi seceneklerinin olasi risk ve faydalarii degerlendirip destekleyici tedaviyi segebilir.
Destekleyici tedavi uzun vadede agir aplastik aneminin tedavi veya kontrol edilmesi imkani sunmaz,
ancak kisinin yasam kalitesini yiikseltebilir.

Kan nakli

Agir aplastik anemili hastalar genellikle kan transfiizyonlaria ihtiyag duyarlar.

e Platelet transfiizyonlar1 ¢ok diisiik platelet sayisinin neden oldugu yagsami tehdit edici kanama
riskini azaltir.
e Alyuvar transfiizyonlari, ¢ok yorgun olma ve nefessiz kalma gibi sorunlar azaltir.

Transfilizyonlar, aplastik aneminin semptomlarini yonetmede dnemli bir tedavidir. Agir aplastik
aneminiz varsa, doktorunuz ne zaman kan nakline ihtiyaciniz oldugunu belirleyecek ve olasi riskleri



yonetecektir. Siddetli aplastik anemi hastalar1 i¢in, doktorlar miimkiin oldugunca az sayida kan
transflizyonuyla sunlar1 saglamaya calisirlar:

e Alyuvar transfiizyonlari ile viicutta biriken demir miktarini kisitlamak. Viicutta yiiksek
miktarda demir birikmesi organ hasarina neden olur. Cok fazla alyuvar transfiizyonlarina
ihtiya¢ duyan hastalara, demiri viicuttan atmak icin ek tedaviler uygulanabilir.

e Bagisiklik sisteminin nakledilen plateletlere saldiran antikor (bagigiklik hiicreleri) iiretme
riskini azaltmak.

e Transplantasyon olasiligina hazirlanmak. Transplantasyon ile tedavi edilen hastalar i¢in,
birgok transfiizyon olmasi transplantasyon risklerini arttirir.

Ayrica, kanin radyoterapi ile 1s1nlanmasi ve transfiizyondan o6nce kandaki akyuvarlarin filtrelenmesi
de miimkiindiir. Bu adimlar, bagisiklik sisteminin nakledilen plateletlere reaksiyon gosterme riskini ve
potansiyel transplantasyon ayrica diger olast komplikasyon risklerini azaltmaya yardimci olur.

Bir hastaya transplantasyon yapilmasi ihtimali varsa, doktor hastaya bir aile {iyesi tarafindan
bagislanan kan1 vermekten imtina edecektir. Daha sonra bu aile liyesinin transplantasyon i¢in uygun
bagiset oldugu belirlenirse, hastanin bagisiklik sistemi transplantasyona reaksiyon verebilir.

Biiyiime faktorleri

Biiyiime faktorleri, viicudun daha fazla kan hiicresi iiretmesine yardim eden ilaglardir. Aplastik anemi
hastalarina, alyuvar transfiizyonu ihtiyacini azaltmay1 denemek amaciyla bilylime faktorleri verilebilir.
Ancak, ¢ogu aplastik anemi vakasinda ilik, biiylime faktorlerine yanit vermez.

Biiyiime faktorleri ayrica bagisiklik sistemi baskilayici terapi veya transplantasyon ile tedavi
sonrasinda da verilebilir. Bu durumda, biiyiime faktorleri genellikle etkili olur. Yeni kan hiicrelerinin
iiretimini hizlandirarak kisinin transfiizyon ihtiyacini ve enfeksiyon riskini azaltabilirler.

Enfeksiyon énleme

Siddetli aplastik anemi hastalari, hayati tehdit eden enfeksiyon riskleri ile kars1 karsiyadirlar. Soguk
alginlig1 gibi yaygin olarak goriilen bir enfeksiyon dahi ciddi olabilir. Enfeksiyonu engellemeye
yardime1 olmak i¢in, siddetli aplastik anemi hastalarinin kendilerini bakterilere kars1 korumalari
gerekir. Alinmasi gereken 6nlemler, kalabaliktan ve hasta kisilerden kaginilmasini da igerebilir.
Siddetli aplastik aneminiz varsa, enfeksiyon riskini nasil azaltabileceginizle ilgili olarak doktorunuzla
goriisiin.

Ates veya farkli enfeksiyon belirtileri gézlemlenirse, enfeksiyon hizla tedavi edilmelidir.
Enfeksiyonun en yaygin tedavi yontemi, antibiyotiklerdir.

Bagisiklik Sistemini Baskilayic1 Tedavi '

Bagisiklik sistemini baskilayici tedavi, agir aplastik anemisi olan hastalara daha uzun bir yasam
sunabilecek iki standart tedaviden biridir. Diger tedavi olan transplantasyon, genellikle uygun bulunan
kardes bagiscidan ¢ocuklar ve geng yetigkinlere transplantasyon seklinde ilk tedavi olarak tavsiye
edilir. Bagisiklik sistemi baskilayici tedavi, genellikle asagidaki kosullara sahip hastalara ilk tedavi
olarak tavsiye edilir:

e 40 yasindan biiylik, yas temelli kesin tavsiyeler doktorlar ve farkli hasta faktorleri arasinda
farklilik gosterir.
e Farkli saglik sorunlar1 veya yaslilik nedeniyle transplantasyonu kaldiramayacak.



e Transplantasyon i¢in uygun bagisct veya gobek bagi kani bulunmayan.

e Transplantasyon ile tedavi edilecek olup uygun bagisc1 bulunmasini bekleyen.

e Tiim segeneklerin olasi risklerini ve faydalarimi degerlendirdikten sonra bagisiklik sistemi
baskilayici tedaviyi tercih eden.

Bagisiklik sistemi, viicudu enfeksiyonlardan ve hastaliklardan korumak i¢n birlikte ¢alisan
organlardan ve hiicrelerden olusur. Bagisiklik sistemi, enfeksiyonlarla miicadele i¢in akyuvarlari
kullanir. Akyuvarlar, viicuda ait olmadigini algiladiklari hiicreleri belirleyip bunlara saldirirlar.
Bagisiklik baskilayici tedavi, bagisiklik sistemini baskilayan (zayiflatan) ilaglar1 kullanir. Bu tedavi,
yaygin olarak kabul edilen aplastik aneminin bagisiklik sisteminin kemik iligine saldirmasinin sonucu
oldugu teorisi temelindedir. Bagisiklik sistemini baskilayici tedavi, bagisiklik sisteminin tepkisini
zayiflatir ve iligin daha fazla kan hiicresi liretmesini saglar. Cogu kisi i¢in, bagisiklik sistemi
baskilama kan sayimini normal veya normale yakin seviyelere yiikseltir ve uzun vadeli hayatta kalma
saglar.

Bagisiklik sistemini baskilama terapisinin birkag kisa vadeli riski vardir. Ancak, kisiler genellikle
tedaviyi tekrar etmeli veya uzun vadeli olarak devam ettirmelidir. Tedavi ayrica daha sonra
myelodisplastik sendrom (MDS) veya 10semi gibi ikinci bir hastaliga yakalanma riskini de arttirir.
Bgisiklik sistemini baskilayici ilaglar ve tedavi sonuglar1 hakkinda daha fazla bilgi almak igin,
Aplastik Anemi Bagisiklik Sistemini Baskilayict Tedavi konusunu inceleyin.

Kemik iligi veya kordon kani nakli (BMT)

Cogu agir veya ¢ok agir aplastik anemili hastalar igin, ilik veya kordon kan1 transplantasyonu, tercih
edilen standart tedavidir. Transplantasyon, kemik iligindeki anormal hiicreleri, bir aile iiyesinden veya
akrabalik iligkisi olmayan bagis¢idan ya da kordon kani {initesinden alinan saglikli kan olusturucu
hiicrelerle degistirir.

Nakil bagiscisi, hastanin doku tiiriiyle yiiksek oranda uyumlu olmalidir. Genellikle en iyi bagisci
uyumlu bir kardestir. Ailesinde uygun bir bagisc1 bulunmayan hastalar s6z konusu oldugunda,
doktorlar eslesen yetigkin bir bagis¢1 veya kordon kani {initesi bulmak i¢in Be The Match Registry®
veritabanini arastirabilirler.

Transplantasyon aplastik anemi i¢in en iyi tedavi imkanini sunabilir, ancak her hasta i¢in
kullanilabilen bir segenek degildir. Transplantasyon, uygun bir bagis¢1 veya kordon kani iinitesi
bulunan ve transplantasyonu tolere edebilecek kadar saglikli olan hastalar i¢in dogru bir segenek
olabilir. Cocuklar ve geng yetigkinler diger hastalardan daha iyi sonu¢ verme egilimindedir, ancak
transplantasyon konusundaki gelismeler daha fazla yasli hastanin basarili sekilde transplantasyon
gecirmesini saglamistir.

Aplastik anemi i¢in yapilan transplantasyonlarda ciddi riskler s6z konusu olabilir. Ancak, doktorlar
risklerin bir coguna yonelik tedavi yontemleri gelistirmistir ve transplantasyon sonuglari son on yil
icinde iyilesmistir.

Diger hastaliklara kiyasla aplastik anemili hastalar i¢in daha yiiksek olan risk, graft reddi veya graftin
yetersizligidir.(nakledilen hiicrelerin biiylimemesi ve viicut i¢in kan hiicresi iiretmeme durumu). Cok
transfiizyon yapilmis olmasi, hastanin bagisiklik sistemi nakledilen hiicrelere tepki verebilecek
antikorlar gelistirebilecegi i¢in graft reddi riskini arttirir. Giiniimiizde, doktorlar aplastik anemi
hastalarina miimkiin oldugunca az sayida transfiizyon uygular. Transfiizyon yapilan kan ayrica



akyuvarlart ayirmak i¢in yaygin olarak radyoterapi ile 1sinlanir ve filtrelenir. Bu uygulamalar,
transplantasyon sonuglarini iyilestirmistir.

Aplastik anemili hastalar i¢in transplantasyonun bir diger ciddi riski, graft-versus-host hastaligi
(GVHD - graftin aliciyla savagmasi) hastaligidir. Bu, hafif ila orta siddette seyredebilen yaygin bir
transplantasyon komplikasyonudur. Losemi veya farkli bir kanser tiirliniin tedavisi i¢in
transplantasyon yapilan hastalarda, GVHD faydali graft-versus-leukemia (graftin 16semiyle
savagmasi) etkisiyle iligskilendirilebilir. Ancak, aplastik anemi hastalarinda GVHD ile iligkilendirilen
herhangi bir fayda s6z konusu degildir. GVHD tedavisindeki gelismeler riski azaltmis olmakla
beraber, doktorlar daha iyi tedavi arayislarina devam etmektedir.

Transplantasyon sizin i¢in bir segenekse, doktorlar sizle transplantasyonun olasi riskleri ve faydalari

hakkinda goriisebilir. Hastalarin transplantasyon sonrasi aldigi sonuglari gdsteren istatistikler igin,
Siddetli Aplastik Anemi Nakil Sonuglarini inceleyin.

|
Tedavi secimlerini yapma l

Sizde veya ¢ocugunuzda siddetli aplastik anemi varsa, hastalik konusunda uzman bir doktora
goriinmenizde fayda vardir. Doktorunuz daha 6nce farkli aplastik anemi hastalarini tedavi etmemisse,
konsiiltasyon i¢in size bir uzman tavsiye etmesini isteyin.

Aplastik anemi konusunda uzman bir doktor sizle tedavi segenekleriniz hakkinda goriisebilir ve olasi
risk ve faydalar1 agiklayabilir. Siz ve doktorunuz hangi tedaviye karar verirseniz verin, bir klinik
deneyin pargasi olmay1 tercih edebilirsiniz. Klinik deneyler, doktorlarin gelecekte hastalarin
tedavilerini gelistirebilecek bilgileri edinmesine yardimci olur. Klinik deneylerde standart tedaviler ile
ilgili caligmalar da devam etmektedir.

Iki standart tedavinin, yani bagigiklik sistemi baskilayici tedavi ve transplantasyon bazi hasta
gruplarinda benzer hayatta kalma oranlari ile sonuglanir. Her iki tedavinin de potansiyel riskleri ve yan
etkileri mevcuttur:

e Transplantasyonun tedaviden kisa siire sonra daha fazla yasami tehdit edici yan etki riskleri
mevcuttur, ancak transplantasyon daha uzun siireli bir iyilesme saglayabilir.

e Bagisiklik sistemini baskilayici tedavinin daha az kisa vadeli riski vardir, ancak ¢ogu kisi
iyilesmez ve uzun vadeli tedaviye ihtiya¢ duyar.

e Her iki tedavinin de bazi uzun vadeli yan etki riskleri vardir.

e Butedavilerin olasi riskleri ve faydalari, yasa ve diger saglik faktorlerine bagli olarak kisiler
arasinda degisiklik gosterir.

Cogu doktor 20 yasinda veya daha geng hastalar, 6zellikle de uygun bir uyumlu kardes bagisci
bulunan hastalar i¢in transplantasyon tavsiye eder. Doktorlar ayrica 20 — 40 aras1 yaslarda uygun bir
uyumlu kardes bagis¢1 bulunan hastalar i¢in de transplantasyon tavsiye eder.

40 yasindan yagh ve uygun bir kardes bagis¢is1 bulunmayan hastalar i¢in, cogu doktor 6ncelikle
bagisiklik sistemini baskilayici tedavinin denenmesini tavsiye eder.

Ancak, yas tedavi tercihlerini yaparken géz oniinde bulundurulacak faktorlerden sadece biridir. Bir
hasta ii¢ ila dort ay iginde bagisiklik sistemini baskilayici tedaviye yanit vermezse, bir kardesten veya



akrabalik iligkisi olmayan bir bagis¢idan ya da kordon kan {initesinden transplantasyon secenek olarak
degerlendirilebilir.

Tani1 ve transplantasyon arasinda gecen siire, transplantasyon sonuglarini etkileyebilir. Basaril
transplantasyon olasiliginiz1 arttirmak igin, doktorunuzla beraber ilerisini planlayabilirsiniz. Bir
transplantasyon doktoru ile konsiiltasyon, tercih edilen ilk tedavi olarak veya bagisiklik sistemini
baskilayici tedavinin basarisiz olmasi durumunda ikinci tedavi olarak transplantasyonun sizin igin
dogru tercih olup olmadigini belirlemenizde yardimci olabilir.

Tedaviye bagisiklik sistemini baskilayici tedavi ile baslasaniz dahi, doktorunuz bagigiklik sistemini
baskilayici tedaviden iyi sonuglar elde edememeniz durumunda hazirlanacaginiz 6nlemler alabilir.
Doktorunuz, ailenizde olas1 bagis¢ilar olup olmadigini kontrol edebilir. Ayrica potansiyel akrabalik
iligkisi bulunmayan bagisgilart veya kordon kani {initelerini Be The Match Registry veritabaninda da
arastirabilir. Bu sayede, doktorunuzla beraber daha sonra transplantasyona ihtiyaciniz olduguna karar
verirseniz, bagis¢1 aramanin ilk adimlar1 tamamlanmis olacak ve transplantasyon asamasina daha hizl
sekilde gecebileceksiniz.
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