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OLGU 
 
11 yaş 5 ay erkek hasta 
 
Şikayeti: Aktif şikayeti yok, 
takiplerinde pansitopeni saptanmış. 



ÖYKÜ 

•Eylül 2018’de sol kostofrenik sinüs 
bölgesinde kitlesi olması ve plevral 
efüzyonunun eşlik etmesi nedeni ile biyopsi 
yapılmış. 

 
•Biyopsi sonucu Ewing Sarkomu tanısı alan 
hastaya EuroEwing 2008 KT protokolü gereği 
neoadjuvan EVAİA kemoterapisi başlanmış. 



EVAİA 
 
             1. gün   2. gün   3. gün 

VİNKRİSTİN (1,5 mg/m2-max. 2 mg)   

ETOPOSİD (150 mg/m2) 

DOXORUBİCİN (20mg/m2) 

ACTİNOMİSİN-D (0,5mg/m2 max. 0,9 mg) 

İFOSFAMİD (2 gr/m2) 

MESNA (ifosfamid dozunun %120’si) 

4 

her kür 
dönüşümlü 

3 haftada 1 



ÖYKÜ 

•Kemoterapinin 3. küründen sonra primer 
tümör bölgesine 25 fraksiyonda toplam 45 Gy 
radyoterapi almış. 
 

•5. kür KT sonrası 14/02/2019 tarihinde 
opere edilmiş (primer kitle rezeksiyonu). 
 

• 11/08/2019 tarihinde 12. kür kemoterapisini 
alan hasta remisyon olarak kabul edilmiş. 
 
 



ÖYKÜ 

 
 

•Tedavi bitiminden 6 ay sonra rütin 
takiplerinde, hastanın yapılan tetkiklerinde 
pansitopeni saptanmış. 



ÖZGEÇMİŞ 

•Prenatal: Özellik yok 
•Natal: Özellik yok 
•Postnatal: Özellik yok 
•Eylül 2018’de Ewing sarkomu tanısı almış. 
• 14/02/2019’de opere edilmiş 
 

SOY GEÇMİŞ: Özellik yok 



FİZİK MUAYENE 
•Bilinç açık, oryante-koopere 
•Cilt rengi hafif soluk, turgor-tonus doğal, 
döküntü yok 

•Orofarenks doğal mukozit yok, hiperemi yok 
•Kalp sesleri ritmik S1 S2 doğal 1/6 sistolik 
üfürümü mevcut, KDZ<2 sn 

•AC sesleri doğal ral yok ronküs yok 
•Batın rahat defans yok rebaund yok, KC ve 
dalak ele gelmiyor. 



FİZİK MUAYENE 
•Haricen erkek 
•Nöromotor ve duyu muayenesi normal, eklem 
hareket açıklıkları doğal 

•Sol kostofrenik bölgede geçirilmiş 
operasyona bağlı insizyon hattı mevcut. 
 



Retikülosit: 24000/mm3 







 
KEMİK İLİĞİ 
ASPİRASYONU 

•Hafif hiposelüler kemik iliği  
•Megakaryosit görülmedi. 
•Blast görülmedi. 



 
KEMİK İLİĞİ BİYOPSİSİ 



HASTAMIZ 

•Hasta sekonder kemik iliği yetmezliği 
bulguları ile Ç. Hematoloji poliklinik 
takibimize alındı. 

 
•Takiplerinde transfüzyon ihtiyacının olması 
ve sitopenilerinin refrakter olarak devam 
etmesi nedeni ile tekrar kemik iliği 
aspirasyonu ve biyopsisi yapıldı, MDS paneli 
gönderildi. 



KEMİK İLİĞİ 
ASPİRASYONU    



HASTAMIZ 

•Viral enfeksiyon açısından gönderilen 
tetkiklerinde özellik saptanmadı. 

•Hastadan FAA açısından DEB testi 
gönderildi, normal saptandı. 

•PNH paneli gönderildi, normal saptandı. 
•Aile içi HLA doku grubu gönderilen hastaya 
uygun donör bulunamadı ve takiplerine devam 
edildi. 
 
 



Konvansiyonel 
Sitogenetik 

46XY 



Patolojik Bulgular 

•Bilinen Ewing Sarkomu (remisyon) 
hastası 

•Kemoterapi ve RT öyküsü 
•Pansitopeni 
•MDS panelinde MLL (11q23) gen 
bölgesinde ayrılmalar 



ÖN TANILAR??? 
 
 
 



  

Türk Hematoloji Derneği- Kemik İliği Yetersizlikleri Tanı ve Tedavi Klavuzu 



MİYELODİSPLASTİK 
SENDROM (MDS) 

•Hematopoetik hücrelerin nadir görülen bir 
hastalığıdır. 

 
•Çocukluk çağı malign hematolojik hastalıkların 
%5’inden daha azını oluşturur. 
 

•Milyonda 1.2-1.8 sıklıkla rastlanır. 
 





PATOGENEZ  

•Klonal hücre büyümesi, inefektif eritropoez, 
artmış apopitoz ile ortaya çıkan; periferal 
sitopeni ile kendini gösteren ve akut myeloid 
lösemiye dönüşüm riski taşıyan myeloid bir 
hastalıktır. 

•Malign hücreler farklılaşma ve apopitoza 
gitme özelliklerini tam kaybetmedikleri için 
akut lösemiden farklı olarak bu grup 
hastalarda kemik iliği blastlarla dolu olmaz. 
 
 
 



ETYOLOJİ 



ÇOCUKLUK ÇAĞI SOLİD TÜMÖRLERİNDE  
EN SIK KULLANILAN VE GEÇ LÖSEMİ RİSKİ 
 (GENELLİK 5-7 YIL SONRA DOZ BAĞIMSIZ) 



ÖZELLİKLE ETOPOSİD, ERKEN LÖSEMİ 
 (DOZ BAĞIMLI) 



HASTAMIZ 
ETYOLOJİ???? 

12 kür KT boyunca  
kümülatif Etoposid 
dozu 3000mg/m2 
 Doxorubicin dozu 

300mg/m2 



SINIFLANDIRMA 

 
1. Çocukluk çağının refrakter sitopenisi (RCC): 

kemik iliği blast sayısı < %5 
2.Artmış blastlı MDS (MDS-EB): kemik iliği 

blast sayısı   %5-20  
3.Transformasyona geçen artmış blastlı MDS 

(MDS-EB-t); kemik iliği blast sayısı %20-30  
4.Tedavi ilişkili MDS (t-MDS) 



ÇOCUKLARDA REFRAKTER 
SİTOPENİ (RCC) 

 

•İlk olarak 2008’de WHO tarafından 
tanımlanmıştır. 

•Refrakter sitopeni (RC) çocuklarda en sık 
görülen varyanttır ve spesifik histopatolojik 
özellikleri vardır. 

•Kızlarda ve erkeklerde eşit sıklıkta görülür. 
•Median tanı yaşı 7-8 yaştır; ancak her yaşta 
tanı alabilir. 
 
 
 



ÇOCUKLARDA REFRAKTER 
SİTOPENİ  

 

Tanısal özellikleri arasında: 
 
•Persistan sitopeni,  
•Kemik iliğinde blast <%5,  
•Periferal kanda blast <%2,  
•Eritroid ve megakaryositik seride 
displastik özellikler  

 
 



ÇOCUKLARDA REFRAKTER 
SİTOPENİ  

 

•Kemik iliği selülaritesi %80 hastada 
azalmıştır. 

•Kemik iliği aspirasyonunda immatür eritrosit 
adacıkları, seyrek granülositik hücreler, 
mikromegakaryositler izlenir. 

•Megakaryositler azalmış ya da yok olmuştur. 
Mikromegakaryositler immünohistokimyasal 
inceleme ile tespit edilebilir. (CD61 
boyatılmalıdır.) 
 
 



ÇOCUKLARDA REFRAKTER 
SİTOPENİ  
 

•Monozomi 7 en sık görülen sitogenetik 
anomalidir (%11) 

 
•Kemik iliği normoselüler ve hiperselüler 
olanlarda monozomi 7 pozitiflik oranı 
hiposelüler olanlara göre daha fazladır. 
 



ÇOCUKLARDA REFRAKTER 
SİTOPENİ 
 

•Kemik iliği selülaritesinde şiddetli azalma: 
•Refrakter sitopeni,  
•Aplastik anemi,  
•Kemik iliği yetmezlik sendromları gibi 
birçok hastalıkla ilişkili olabilir. 

 
•Bu hastalıklar arasında klinik ve 
histopatolojik ayrımın yapılması büyük önem 
taşımaktadır. 
 
 



AĞIR APLASTİK ANEMİ ve 
RCC 



Ayırıcı Tanı 
•Refrakter anemi ve kemik iliği yetmezlik 
sendromları arasında benzer morfolojik 
özellikler bulunabilir. 

•Yapılan çalışmalarda refrakter sitopeni için 
test edilen hastaların %15’inin aslında normal 
fenotipli fankoni aplastik anemisi olguları 
tespit edilmiştir. 

•Fankoni aplastik anemisinde %30 oranında 
normal fenotip izlenir. 
 



Hastamız 

Tedavi ilişkili MDS + komplex karyotip 



TEDAVİ TAKİP 



KAYNAKLAR 


