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9 yaş 10 ay kız hasta 

Şikayeti 
Kemik ağrısı, halsizlik ve solukluk 
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Öykü 

Yaklaşık bir aydır halsizliği olan hastanın 
şikayetlerine solukluk da eklenmesi ve 14 
Aralıkta travma sonrası bacak ağrısı olması 
üzerine ortopediye başvurmuş. Miyalji 
olarak değerlendirilmiş. Öneriler ile evine 
gönderilmiş. 
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Öykü 
 21 Aralıkta, bacak ağrısı artan hasta özel 
bir sağlık kuruluşuna  başvurmuş. Hastanın 
yapılan tetkiklerinde   
 WBC:224000/mm3 

 MNS:214000/mm3   
 Hb:7,2 gr/dL 
 PLT:959000/mm3  saptanmış. 
 Yeditepe Üniversitesi Ç. Hematoloji 
bölümüne sevk edilen hasta oradan da 
tarafımıza yönlendirildi. 
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Özgeçmiş  

Miadında sezeryan doğum. 
17 aylıkken piyelonefrit nedeniyle 

yaklaşık 1 ay hastanede yatışı olmuş.  
Gelişimi yaşıtları gibiymiş. 
Bilinen alerjisi, hastalığı yok. 
Sürekli kullandığı ilaç yok. 



z Soygeçmiş 

Anne: 36 yaş, sağ sağlıklı  
Baba: 36 yaş, sağ sağlıklı 
Akrabalık: Yok   
1.çocuk: hastamız 
2.çocuk: 4 yaş, K, sağ sağlıklı 
Anneanne: Meme Ca 
Annenin babası: Prostat Ca 
Babaanne: Hipertansiyon 
Babanın babası:Bypass operasyonu, 

hipertansiyon, tip 2 dm 
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Fizik Muayene 

Tartı: 32 kg (25-50P)   
Boy: 140 cm (50-75P) 
KTA: 98/dk 
TA: 95/60 mmHg   
Solunum: 25 /dk 
Vücut Isısı: 36,6 derece aksiller 



z 

Fizik Muayene 

Genel durumu iyi bilinci açık 
Cilt rengi hafif soluk, peteşi purpura 

morluk yok. 
Orofarenks olağan mukozit yok. 
Solunum sesleri bilateral olağan.  
KVS muayenesi olağan. 
Lenfadenopati saptanmadı. 
Nörolojik sistem olağan. 
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Fizik Muayene 

Haricen kız 
Batın rahat hassasiyet yok. Traube 

kapalı, Karaciğer kot altı 4 cm palpabl, dalak 
11 cm palpabl . 
 
 
 





Laboratuvar 
• AKŞ: 91,7 mg/dL 
• Üre: 21,45 mg/dL 
• Kreatinin: 0,45 mg/dL 
• T.bil: 0,52 mg/dL 
• D.bil: 0,10 mg/dL 
• LDH: 732 U/L 
• Ürik asit: 7,05 mg/dL 
• AST: 18,4 U/L 
• ALT: 6,6 U/L 
• Na: 137,2 mmol/L 
• K: 4,34 mmol/L 
• Cl: 104,5 mmol/L 
• Ca: 9,28 mg/dl 
• P: 5,05 mg/dl 

• WBC: 170755/mm3 

• MNS: 152231/mm3   

• PLT: 1008300/mm3 

• Hb: 6,83 g/dL 
• MCV: 94,4 fl 
• PY: Promiyelosit %21        
         Metamyelosit %2 
         Band %17 
         PNL %47 
         Eozinofil %1 
         Bazofil %6 
         Monosit %1 
         Lenfosit %3 
 

KİA: Hiperselüler monotipi 
gösteren kemik iliği, 
megakaryositler görüldü 

  
KİA: Eritroblast: %5  
      Promiyelosit %25        
         Metamyelosit %10 
         Band %19 
         PNL %22 
         Eozinofil %3 
         Bazofil %7 
         Monosit %3 
         Lenfosit %6 
. 
 



PERİFERİK YAYMA ve KEMİK İLİĞİ BAKISI 

? 
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Patolojik Bulgular 

• Yaklaşık 1 aydır olan halsizlik, 
kemik ağrıları, solukluk 

• Hepatosplenomegali 
• Lökositoz /Anemi / Trombositoz 
• Periferik yayma ve KİA Bulguları 

(myelositer seride artış, 
bazofili)  



ÖN  
TANILAR ? 
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KML 

KML, primitif pluripotent kök 
hücrelerinin klonal bir hastalığıdır.  

Kemik iliğinde aşırı miyeloid hiperplazi, 
çevre kanda olgun miyeloid hücrelerden 
oluşan yüksek lökosit sayısı (bazofili ile 
birlikte) ve splenomegali ile karakterize 
myeloproliferatif bir hastalıktır.  
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Brian Druker 
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KML 

Yıllık insidans; 
 15 yaş altı milyonda 0,6-1, 15-19 yaş arası 
ise milyonda 2,1 olgu  
 15 yaş altı lösemilerin %2-3’ünü, 15-19 
yaş grubunda ise %9’unu oluşturmaktadır. 

Çocukluklarda ortalama tanı yaşı 11-12 
Tüm miyeloid lösemilerin %10‐15’ini KML 

oluşturur. 
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KML 

Klinik bulgular; 
 Hepatosplenomegali (splenomegali ön 
planda) 
 Halsizlik, yorgunluk, kemik ağrıları, ateş, 
tartı kaybı gibi hipermetabolizma 
semptomları 

Yüksek lökosit (ortalama 240.000/mm3) 
sayısına bağlı lökostazis, papil ödem, inme 
ve priapizm nadir de olsa görülebilir.  
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KML 
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KML 

Tanısal tetkikler; 
 Tam kan sayımı : Lökosit, Hb, bazofil, 
trombosit sayısı  

Periferik yayma: Bazofil yüzdesi, Blast 
yüzdesi, Blast + promiyelosit yüzdesi  

Kemik iliği: Blast yüzdesi ve lösemi 
düşündürecek >%30 ise akım sitometrisi ile 
tiplendirme 

Kemik iliği biyopsisi 
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KML 

Tanısal tetkikler/Patogenez;  
9. kromozomdaki Abelson (ABL) 

protoonkojeni ile 22. kromozomdaki 
breakpoint cluster region (BCR) geninin 22. 
kromozom üzerinde füzyonuna yol açan 
translokasyon [t(9;22)q34;q11)] sonucu 
ortaya çıkmış anormal 22. kromozom olan 
Philadelphia (Ph) kromozomu olgularının 
yaklaşık %95’inde saptanmaktadır. 
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KML 

Tanısal tetkikler/Patogenez;  
Bu ilişkinin keşfi, ABL tirozin kinazını ve 

c-kit, PDGF-R (platelet derived growth 
factor receptor) gibi diğer tirozin kinazları 
inhibe eden “imatinib mesylate”’ın tedavi 
amaçlı geliştirilmesini ve kullanımını 
sağlamıştır.  
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KML 

Tanısal tetkikler/Patogenez; 
BCR gen bölgesindeki kırılma ALU 

bölgesinden zengindir ve ASXL1 mutasyonu 
pediatrik hastalarda %60 iken erişkinlerde 
%15’tir. Çocuk ve erişkin arasındaki klinik 
farklılıktan sorumlu. 
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KML 

Tanısal tetkikler; t(9;22)  
Genellikle ileri fazdaki olgularda genomik 

instabilite olup, t(9;22)’ye ek başka 
kromozom anomalileri de vardır.  

En sık; 17q, trizomi 19 ve trizomi 8  
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KML 

TANI ANINDA YAPILACAKLAR 
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KML 

Tedavi; 
Amaç;  
Hematolojik, sitogenetik ve moleküler 

yanıt elde ederek remisyonun sağlanması, 
yaşam süresinin ve kalitesinin arttırılması 
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KML 
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KML 
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KML 
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KML 

Tedavi; 
Kronilk Evre: imatinib, HLA doku grubu 

 İleri Evre: imatinib, HLA doku grubu, 
Tirozin Kinaz mutasyonu bakmak, gerekirse 
erken dönemde 2. jenerasyon Tirozin Kinaz 
inhibitörlerine geçmek 

Blastik Evre: Akım sitometrisi ile 
tiplendirme + imatinib, HLA doku grubu 
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KML 
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KML 

Yan etkiler; 
Kemik İliği: Miyelosupresyon 
GIS: Bulantı, kusma, diyare 
Kas‐iskelet: Kramp, miyalji, artralji ve 

kemik ağrısı 
Deri: Makülo-papüler döküntü 
Karaciğer fonksiyon teslerinde yükselme 
Kardiyak toksisite  
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KML 

Yan etkiler; 
İnfertilite: 
Adölesan erkeklerde oligospermi 
Genç erişkin kadınlarda over yetmezliği 

 Teratojenik:  
Gebelik kesinlikle önerilmez.  
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KML 

Yan etkiler; 
Boy kısalığı: 
Kemik mineralizasyonunda bozulma  
– Hipofosfatemi  
– Hiperparatiroidi  
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Tedavi yanıtı; 
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Takip ; 



z 
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KML 

Ne zaman KİT ? 
İmatinib dirençli veya intoleran  
İmatinib altında relaps 
T315I mutasyonu 
Akselere veya blastik faz 
Eşlik eden kromozom anomalisi 
Trizomi 19, izokromozom 17q, trizomi 8 
Ciddi uyum sorunu  
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HASTAMIZ 

Hastamızı mevcut fizik muayene,  
periferik yayma ve kemik iliği aspirasyonu  
bulguları ile ilk aşamada KML kronik faz 
olarak değerlendirdik. 2000 cc/m2 iv 
hidrasyon, hidroksiüre ve allopurinol 
tedavisi başladık. 
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HASTAMIZ 

Hidrasyonun birinci gününde kraniokaudal 
eksende kosta altı 11 cm ölçülen dalak 
boyutu 3. günde 8 cm’e 6. günde 4 cm’e 
geriledi. 

Hastamızın moleküler genetik sonucunda 
t(9;22) + saptanması üzerine yatışının …. 
gününde imatinib tedavisi başladık. 



KAYNAKLAR 


