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Konular 
 
• İdiyopatik miyelofibrozis (IM) miyeloproliferatif bozukluklar olarak bilinen hastalık grubu içinde 
yer alır. 
• IM tek bir kan yapıcı hücredeki bir veya daha fazla akkiz DNA değişikliği (mutasyon) ile başlar. 
Bu değişiklik kemik iliği içinde anormal kan hücresi gelişimi ve skarlanma (fibröz doku oluşumu) 
ile sonuçlanır. 
• IM semptomları halsizlik, yorgunluk, nefes darlığı, kilo kaybı, gece terlemeleri, kemik ağrısı ve 
dalak büyümesidir. Ancak IM hastalarında herhangi bir semptom olmayabilir. 
• IM kronik bir hastalıktır. Tedavinin hedefi semptomları dindirmek ve komplikasyon riskini 
azaltmaktır. Tedavi kan transfüzyonları, demir ve folat replasmanı ve ilaç tedavisini içerir. 
• Semptomsuz hastalar genellikle tedavi edilmezler. Semptomsuz hastaların çok büyük bölümü 
tedaviye ihtiyaç duymadan yıllarca stabil kalırlar. 
• IM hastalarının yaklaşık yarısında JAK2 geni mutasyonu vardır. Araştırmacılar bu mutasyonun IM 
gelişmesindeki rolünü ve yeni tedavilere potansiyel katkısını araştırmaktadırlar. 
 

Hematoloji Uzmanlık Derneği, the Leukemia & Lymphoma Society(LLS)'e 22.02.2011 tarihinde çevirisi 
yapılan bu  kitapçığın yeniden basım izni verdiği için minnetle teşekkür eder.
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İlaç tedavisi 
Hidroksiurea yaygın olarak kullanılan bir kemoterapötik ajandır. Hidroksiureanın etkileri 
şunlardır: 
• Çok yüksek platelet sayısını azaltmak 
• Büyüyen dalağın boyutunu ve bununla ilişkili semptomları azaltmak 
• Gece terlemeleri veya kilo kaybını azaltmak veya ortadan kaldırmak 
• Hemoglobin seviyesini düzeltmek 
• Zaman zaman kemik iliği fibrozisi derecesini azaltmak. 
 
İnterferon alfa vücutta enfeksiyon ve tümörlere karşı savaşmak için yapılan maddenin sentetik 
versiyonudur. Bu ilaç IM tedavisinde dalak büyümesi, kemik ağrısı ve yüksek platelet sayısı 
için kullanılmıştır. 
 
Androjenler erkeklik hormonlarının sentetik versiyonu (analogları) olan ilaçlardır. Bu ajanlar 
kırmızı küre üretimini artırabilir ve şiddetli anemi semptomlarını azaltmak için kullanılırlar. 
Oksimetolon ve danazol androjenlere örnektir. Androjen tedavisi yaklaşık olarak üç hastanın 
birinde anemi ve düşük platelet sayısında iyileşme sağlamıştır. Androjenlerin karaciğer 
üzerindeki toksik etkileri nedeniyle bu ilaçlarla tedavi sırasında karaciğer fonksiyonlarını 
izlemek için kan testleri ve ultrason görüntülemesi yapılır. Androjenler kadınlarda yüzde 
kıllanmaya veya diğer maskülinize etkilere neden olabilir. 
 
Son zamanlarda yapılan çalışmalarda bildirildiği gibi rekombinant eritropoietin az sayıda 
hastanın tedavisinde başarıyla kullanılmıştır. Bununla birlikte, IM ile ilişkili aneminin 
tedavisinde başarılı olmamıştır. 
 
Prednizon gibi glukokortikoidler belirgin anemisi olan hastalarda yararlı olabilirler. 
Glukokortikoidler birçok durumun tedavisinde kullanılan steroid bileşenleridir. Prednizon 
tedavisiyle yaklaşık üç hastanın birinde anemide iyileşme sağlanmıştır. 
 
Bisfosfonatlar–örneğin, zoledronik asit –kemik ağrısını dindirebilir ve kan sayımını 
iyileştirebilir. 
 
Anagrelid çok yüksek olan platelet sayısını tedavi etmek için kullanılan ilaçtır. Splenektomi 
sonrasında artan platetet sayısını düşürmek için kullanılabilir. 
 
Radyasyon tedavisi 
Radyasyon az sayıda hastada dalak büyümesi, kemik ağrısı ve kemik iliği dışındaki tümörlerin 
tedavisinde yararlı olabilir. 
 
Splenektomi 
Eğer dalak çok büyükse ve çok düşük platelet sayısı, şiddetli anemi veya portal hipertansiyona 
neden oluyorsa cerrahiyle çıkarılabilir. Splenektomi kararı faydaların risklerle 
karşılaştırılmasına dayanmaktadır. Cerrahiye alınan IM hastaları kanama komplikasyonları 
açısından cerrahi öncesinde değerlendirilmeli ve cerrahi sonrasında takip edilmelidirler. 
 
Kök hücre transplantasyonu 
Kan hücreleri ve immün hücreleri yeniden oluşturmak amacıyla yapılan allojenik kök hücre 
transplantasyonu bazı durumlarda IM hastaları için kabul edilen tedavidir. Donörün kök 
hücreleri yüksek doz kemoterapi ve/veya radyasyon tedavisi sonrasında hastanın kanına 
transfüze edilir. Donör genellikle hastayla “eşleşen” kızkardeş veya erkek kardeştir. Eğer kız 
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büyümesinin yanı sıra gece terlemeleri, halsizlik, yorgunluk ve nefes darlığı gibi yapısal 
semptomlarda iyileşme sağlamıştır. 
 
Bu ilaçla tedavi edilen bazı hastalarda platelet ve beyaz küre sayısında istenmeyen artışlar 
meydana gelir. Düşük doz talidomid ile giderek azalan dozlarda prednizon kullanımının tek 
başına yüksek doz talidomide göre anemide daha yüksek cevap oranı ve daha az toksik yan 
etkiye neden olduğu rapor edilmiştir. 
 
Lenalidomid. Bu ilaç talidomide benzer fakat genellikle daha az yan etkiye sahiptir ve 
talidomidden daha potenttir. Lenalidomid IM hastalarında anemi, trombositopeni, dalak 
büyümesi ve kemik iliği fibrozisini tedavi etmek için potansiyel bir yöntem olarak 
incelenmektedir. 
 
Bortezomib. Bu ilaç miyeloma tedavisinde kullanılan bir proteazom inhibitörüdür. 
Bortezomibin IM hastalarında kemik iliği fibrozisini önleyip önleyemeyeceğini saptamak 
amacıyla çalışmalar yapılmaktadır. 
 
Nonmiyeloablatif kök hücre transplantasyonu. Bu tip kök hücre transplantı, bazı lösemi, 
lenfoma veya miyeloma hastalarını tedavi etmek için kullanılmaktadır. Amaç allojenik kök 
hücre transplantasyonunun risklerini azaltırken faydalarını elde etmektir. Nonmiyeloablatif 
transplantasyon az sayıda hastada umut verici sonuçlar ortaya koymuştur. IM hastalarında bu 
tedavinin uzun vadeli sonuçları ile diğer tedavi türlerinin sonuçlarını karşılaştırmak için daha 
fazla inceleme gereklidir. 
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