
Sideroblastik anemiler kemik iliði aspirasyonunda
ring sideroblastlarýn görülmesi ile taný konan ve deðiþen
ciddiyette anemi bulunan heterojen bir grup hastalýktýr.
Periferik yaymada hipokromik eritrositler gözlenir. Bu erit-
rositler herediter formlarda mikrositik iken akkiz formlarda
genellikle makrositiktirler. Otomatik kan sayým cihazlarý ile
elde edilen eritrosit parametreleri eritrosit çaplarýndaki
farklýlýða baðlý olarak bimodal eritrosit volüm daðýlýmý gös-
terirler. Taný kemik iliði aspirasyonunun Prusya mavisi ile
boyanmýþ preparatlarýnýn incelenmesi ile konur. Bu boya-
malarda çekirdeðin üçte bir veya daha fazlasýný halka þek-

linde çevreleyen demir pozitif (siderotik) granülleri içeren
eritroblastlarýn yani ring sideroblastlarýn mevcudiyeti göz-
lenir. Bu siderotik granüllerin elektron mikroskobu ile in-
celemesi yapýldýðýnda ferrik fosfat ve ferrik hidroksitin
amorf depolanmalarýný içeren mitokondriler olduðu
görülür.

Sideroblastik anemiler farklý etiyolojilere baðlý ola-
bilmekle birlikte genel anormallik kemik iliðindeki eritroid
hücrelerde hem biyosentezindeki bozulmadýr. Sideroblastik
anemilerin büyük çoðunluðu akkiz ve eritropoezi il-
gilendiren klonal hastalýklar olup deðiþen derecelerde
myelodisplastik özellikler içerirler (Tablo 1).

Herediter Sideroblastik Anemi

Biyolojik ve Moleküler Özellikler

Herediter sideroblastik anemilerin X'e baðlý form-
larýnda hastalardaki eritroid hücreler genellikle düþük
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Özet
Sideroblastik anemiler hem herediter hem de akkiz formlar-

da görülebilir ve genellikle eritroid seri hücrelerinde hem biyosen-
tezindeki kusura baðlýdýr. Herediter X'e baðlý sideroblastik anemi-
nin eritroid seri hücrelerine spesifik ALA sentetaz genindeki mu-
tasyonlar nedeniyle oluþtuðu gösterilmiþtir. Akkiz form genellikle
yaþlýlarda görülür ve myelodisplastik sendrom olarak deðer-
lendirilir. Sideroblastik anemiye hipokromi ve herediter formda
mikrositoz, akkiz formda ise makrositoz eþlik eder. Bu hastalýk
grubunda kemik iliðinde ring sideroblastlar ve makrofajlardaki
demir miktarýnda artýþ vardýr. Herediter sideroblastik anemili çoðu
hasta hafif derecede bir anemi ile yýllarca spesifik bir tedaviye
gereksinim göstermez. Hem akkiz hem de herediter formda in-
efektif eritropoez artmýþtýr ve bu durum intestinal demir emilimin-
deki artýþ ile birliktedir. Bu tip hastalarda, ana komplikasyon olan,
demir yüklenmesi geliþebilir. Anemili olgularýn bazýlarýnda piri-
doksinin farmakolojik dozlarýna yanýt alýnabilir, ancak çoðu hasta-
da kan transfüzyonuna gereksinim olur.
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Summary
Sideroblastic anemias occur in both inherited and acquired

forms usually due to a defect of heme biosynthesis in erythroid
cells. Inherited X-linked sideroblastic anaemia  has been shown to
be caused by mutations in the erythroid-specific ALA synthase
gene. Generally the acquired form is a disease of older adults and
is considered a myelodysplastic syndrome. Sideroblastic anemias
are often accompanied by hypochromia, and microcytosis in in-
herited form, macrocytosis of erythrocytes in acquired form. This
group of disorders is characterized by the presence of ringed sider-
oblasts in the bone marrow and increased stainable iron in bone
marrow macrophages. Many patients with inherited sideroblastic
anemia remain stable for years with a relatively mild degree of
anemia and require no specific treatment. Both the inherited and
acquired forms are characterized by markedly increased ineffec-
tive erythropoiesis, which is associated with increased intestinal
iron absorption. Such patients may develop iron overload that is a
major complication of this disorder. Some patients with anemia
may respond to pharmacological doses of pyridoxine, but blood
transfusions become necessary in the majority of these patients.     
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aminolevulinik asit sentetaz (ALAS) aktivitesi sergilerler
(1-5). Piridoksal fosfat bu enzim için kofaktör olduðundan
bu enzimle ilgili defektler daha ziyade piridoksin tedavisine
cevap veren anemili hastalarda gözlenmiþtir. Bununla bir-
likte, piridoksine cevapsýz orta derecede anemili hasta
bayanlarda bile kemik iliði örneklerinde ALAS'ýn düþük se-
viyelerde olduðu gösterilmiþtir (3,5). X'e baðlý piridoksine
cevap veren sideroblastik anemili bazý erkek hastalarda,
kemik iliðindeki düþük ALAS aktivitesi hastaya piridoksin
tedavisi yapýldýðý ve anemisi düzeltildiði zaman normalin
üzeri seviyelere kadar artýþ göstermektedir (2,3,6). Diyette
piridoksin desteði sonrasý ALAS aktivitesindeki artýþýn
birkaç muhtemel açýklamasý vardýr. Birincisi, piridoksin
(veya fosfatý) sentezi takiben enzimin stabilizas-yonunu
saðlamaktadýr (6). Ýkincisi, piridoksin mutant ALAS'ý mi-
tokondrial proteazlarýn degradasyonundan korumaktadýr
(2). Son olarak, mutant enzim normal aktivite için piridok-
sal fosfatýn daha yüksek miktarlarýna ihtiyaç göstermekte-
dir (3).

ALAS enzimi için gen X kromozomunda lokalizedir
ve bu gen bölgesi X'e baðlý piridoksine cevap veren side-
roblastik anemilerdeki birçok mutasyondan sorumlu tutul-
maktadýr (7,8). Herediter sideroblastik anemili bireylerde
veya ailelerde iki düzineden fazla mutasyon tanýmlanmýþtýr.
Bunlarýn çoðunda ALAS2'nin 388. sýrasýndaki treoninden
serine  dönüþüm ile sonuçlanan sitozinden guanine
dönüþüm gibi tek baz deðiþimi saptanmýþtýr (6). 

Genetik Özellikler

Herediter sideroblastik anemili ailelerin büyük çoðun-
luðunda X'e baðlý genetik geçiþ nedeniyle erkekler etkilen-
miþtir. Bazý ailelerde diðer X'e baðlý hastalýklarla (glukoz-
6-fosfat dehidrogenaz eksikliði, sideroblastik anemi ile bir-
likte ataksi vb.) birliktelik tanýmlanmýþtýr (9-11). Otozomal
dominant veya resesif geçiþ gözlenen iyi tanýmlanmýþ side-
roblastik anemili aileler de mevcuttur (12-14).  

Klinik ve Laboratuvar Özellikler

Klasik olarak anemi çocukluk çaðýndan beri vardýr,
ancak bazý hafif anemili olgularda anemi orta yaþlara kadar
belirmeyebilir. Hatta bazen anemi yaþlýlýkta dahi geliþebilir
(15). Bazý olgular sadece aile taramasý esnasýnda teþhis

edilebilir. Bir olguya herediter sideroblastik anemi tanýsý
konduðu zaman aile taramasý mutlaka yapýlmalýdýr. Diðer
hastalar diabetes mellitus veya kalp yetmezliði gibi demir
yüklenmesi bulgularý ile gelirler. Demir yüklenmesi hafif
anemili olgularda ve nadiren bayan taþýyýcýlarda dahi
görülebilir. Karaciðer fonksiyon testlerinde bozulma ile be-
raber hepatosplenomegali görülebilir.

Anemi oldukça deðiþken olup bazen gözlenmeyebilir.
MCV düþüktür ve RDW artmýþ olabilir. Anemi aðýr olduðu
zaman MCV 50 fL kadar düþük olabilir. Periferik yaymada
hipokromik ve mikrositik morfolojili hücreler ile zýt olarak
normokromik normositik morfolojili hücreler bir arada göz-
lenir (dimorfizm). Hafif anemili hastalarda ve bayan
taþýyýcýlarda en karakteristik özellik eritrosit dimorfizmidir.
Piridoksinle tedavi olmuþ olgularda dahi MCV normale
dönmez. Lökosit sayýsý normaldir, trombosit sayýsý normal
veya artmýþtýr.

Serum demiri artmýþtýr ve transferrin saturasyonu da
yüksektir. Serum ferritini deðiþken düzeylerde yüksektir.
Ferrokinetik ölçümlerde ineffektif eritropoezi kanýtlamak
mümkündür. 10-14 gün sonra eritrositlerde demir izotopu-
nun azalmýþ retansiyonu ile birlikte plazma demir
klerensinin hýzlanmýþ olduðu gözlenir. Ýneffektif erit-
ropoezin bazý diðer özellikleri de deðiþen düzeylerde bu-
lunur: bilirubinde hafif artýþ, haptoglobinde azalma,
LDH'da hafif artýþ. Demir yüklenmesinin boyutlarý trans-
füzyon yapýlmayan olgularda aneminin düzeyi ile hafif i-
liþkilidir. Ýnefektif eritropoezin derecesi demir yüklen-
mesinin düzeyini belirlemede daha iyi bir indikatördür.
Ferrokinetik çalýþma yapýlamadýðý zaman, klinik tablonun
normalliðine karþýlýk eritroid hiperplazinin ileri derecelerde
olmasý inefektif eritropoezin belirlenmesinde kaba bir fikir
verir (16, 17).

Ayýrýcý Taný 

Herediter sideroblastik anemi idiyopatik hemokroma-
tozisten ayrýlmalýdýr ki her ikisinde de demir yüklenmesinin
biyokimyasal bulgularý ve demir birikiminin doku daðýlýmý
benzerdir. Hasta ve aile bireyleri için dikkatli hematolojik
deðerlendirme yapýlmalýdýr. Ýdiyopatik hemokromatoziste
hemoglobin ve MCV normal olabilir.

Tedavi

Herediter sideroblastik anemili tüm hastalarda üç ay
süreyle oral yolla 100-200 mg/gün piridoksin denenmelidir.
Cevap deðiþkendir ve anemi tamamen düzelebileceði gibi
hemoglobin düzeylerinde hiç deðiþme olmayabilir.
Piridoksinle anemi tamamen düzelse bile MCV normal
deðerlere dönmeyebilir ve hipokromik ve mikrositik erit-
rositlerden oluþan bir populasyon daima sebat edebilir.
Herediter sideroblastik anemili hastalarýn % 25-50'sinde
piridoksine tam veya kýsmi cevap gözlenir ve cevap veren-
lerde bu vitamine hayat boyu devam edilmelidir. Günde
100-200 mg piridoksinle uzun süreli tedavide periferal
nöropati gözlendiðinden her cevap veren hastada doz

Tablo 1. Sideroblastik Anemilerin Sýnýflandýrýlmasý

v Herediter
X'e baðlý, otozomal dominant veya resesif

v Akkiz
Ýdiyopatik akkiz (ring sideroblastlar ile refrakter anemi), önceki
kemoterapi, radyoterapi veya transizyonel myelodisplazi/myelo-
proliferatif hastalýklara eþlik eden form

v Ýlaçlar
Alkol, izoniazid, kloramfenikol, diðer ilaçlar

v Nadir Olgular
Pearson sendromu, bakýr eksikliði veya çinko yüklenmesi, hipotermi
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azaltýmý uygulanmalý ve en düþük dozda idame yapýlmalýdýr
(18). Eriþkinlerde normal beslenmede piridoksin ihtiyacý 1-
2 mg/gün olup, bazý hastalarda 4 mg/gün gibi düþük doz-
larýn bile etkili olduðu gözlenmiþtir (6). Eritroid hiperplazi
ihtiyacý arttýrdýðýndan mutlaka folik asit desteði yapýl-
malýdýr. Oral piridoksine yanýtsýz olup parenteral yolla piri-
doksal-5'-fosfata iyi cevap veren olgu raporu mevcuttur
(19).

Piridoksine cevapsýz aðýr anemili olgularda transfüz-
yon desteði ana yaklaþýmdýr. Lökosit filtreleri ile düzenli e-
ritrosit süspansiyonu transfüzyonlarý semptomlarý düzeltir
ve normal geliþimi saðlar. Transfüzyonlar baþlandýktan son-
ra demir yüklenmesi ve sekonder hemosiderozis hýzla
geliþir ve bu nedenle baþlangýçtan itibaren desferrioksamin-
le þelasyon tedavisine de baþlanmalýdýr.

Hafif veya orta derecede anemisi olan ve demir yük-
lenmesi bulunan hastalarda demirin uzaklaþtýrýlmasý büyük
yarar saðlayabilir (16, 17). Bu hastalar aralýklý flebotomiyi
genellikle iyi tolere ederler ki bu olgular için þelasyon te-
davisine göre daha çok tercih edilir ve ferritin düzeyleri 300
ng/ml altýna düþene kadar devam edilmelidir. Demir yük-
lenmesi olan tüm hastalarda askorbik asit preparatlarý ve-
rilmesinden kaçýnýlmalýdýr; çünkü askorbik asit hem
demirin absorpsiyonunu, hem de doku toksisitesini arttýrýr.
Alkolden kaçýnýlmalýdýr. Bu hastalýkta splenektomi kon-
trendikedir.

Akkiz Ýdiyopatik Sideroblastik Anemi

Akkiz idiyopatik sideroblastik anemi idiyopatik ola-
bilir veya kemoterapi veya radyoterapiyi takiben oluþabilir.
Olgularýn tamama yakýnýnda kemik iliðinde diseritropoez
gözlenir ve myeloid prekürsörlerde ve megakaryositlerde
de displastik deðiþiklikler vardýr. Akkiz idiyopatik sidero-
blastik anemi FAB grubu tarafýndan tanýmlanmýþ "refractory
anemia with ring sideroblasts" tanýsal kategorisine karþýlýk
gelir  (20). 

Biyolojik ve Moleküler Özellikler

Myelodisplastik sendromlar içerisinde yer alan akkiz
idiyopatik sideroblastik anemide klonal hematopoezin
mevcudiyeti gösterilmiþtir. Bunun spesifik delili ilk kez
glukoz-6-fosfat dehidrogenaz enzim eksikliði için hete-
rozigot olan, cilt ve T lenfositlerinde iki izoenzimi de
taþýyan, ancak eritrosit, granülosit, trombosit ve B lenfosit-
lerinde tek G-6-PD enzimi bulunan bir kadýnda göste-
rilmiþtir (21). Bu teknik G-6-PD heterozigotluðu bulunan
yalnýz birkaç kadýnda iþe yararken, RFLP analizi uygun
problarýn kullanýmý ile kadýnlarýn büyük çoðunluðuna tat-
bik edilebilir (22). Sonuçta, akkiz sideroblastik anemide
myelodisplastik özelliklerin eþlik ettiði veya etmediði
monoklonal bir hematopoez gözlenir. Ýlk yayýnlarda akkiz
idiyopatik sideroblastik anemililerde kemik iliðinde ALAS
seviyelerinin çok düþük olduðu ifade edilmiþse de kabul
görmemiþtir ve anormal klondaki defektif hem sentezinin
sebebi olarak gözükmemektedir.

Etyoloji

Akkiz sideroblastik anemili hastalarýn yaklaþýk olarak
%60'ýnda klonal kromozomal deðiþiklikler bulunur.
Karakteristik deðiþiklikler monozomi 7, trizomi 8, 5., 7.,
11. veya 20. kromozomlarý etkileyen delesyonlar ve
translokasyonlardýr. Sideroblastik anemi kemoterapi veya
radyoterapiye sekonder olduðu zaman kromozomal
deðiþiklikler tamama yakýnýnda bulunur ve birden fazla
sayýdadýr. Bu deðiþiklikler arasýnda, kromozomun
tamamýnda kayýp (kromozom 5 ve/veya 7), kromozomun
uzun kolunda delesyon (kromozom 5, 7 veya 13) ve
translokasyonlar en klasik olanlarýdýr (23, 24). Bir hastada
kromozom 5 ve/veya 7'de kayýp olduðu zaman, hasta mut-
laka geçmiþinde mutajenik bir kimyasal ajanla temas
yönünden sorgulanmalýdýr (25). Bununla birlikte, akkiz
sideroblastik anemide görülebilir kromozomal deðiþiklik-
lerin geliþimi muhtemelen geç bir olaydýr ve genetik olarak
stabil olmayan kök hücreye ait klonun büyümeye
baþladýðýný gösterir (26).      

Klinik ve Laboratuvar Özellikler

Bu anemi genellikle orta yaþlý veya yaþlý hastalarda
sinsi olarak geliþir. MCV normal veya artmýþtýr ve periferik
yaymada hipokromik eritrositlerden oluþan bir populasyon
gözlenir. Hepatosplenomegali bulunabilir. Lökosit ve trom-
bosit sayýlarý genellikle normaldir. Ancak bazý hastalarda
bazen 1.000.000/mm3'ü aþan trombositoz gözlenebilir. Eðer
lökopeni veya trombositopeni varsa, myelodisplastik özel-
likler yönünden dikkatli inceleme yapýlmalýdýr (27, 28).
Kemik iliði demir boyasýnda ring sideroblastlar gözlenir ve
tüm eritroblastlarýn %15'inden fazlasýnýn ring sideroblast
vasfýnda olmasý tanýyý koydurur (20, 28-30). Kemik iliðinde
eritroid hiperplazi gözlenir, hafif diseritropoez (çok çekir-
deklilik, çekirdekte tomurcuklanma) ve megaloblastik
deðiþiklikler vardýr ve myelopoez ve megakaryopoez genel-
likle normaldir. Deðiþiklikler diseritropoezle sýnýrlý olduðu
zaman "pür sideroblastik anemi" terimi de kullanýlýr (28,
31). Mamafih, myeloid ve megakaryositik elemanlarda da
displazi (trilineage displazi) olduðunu gösteren þu özellik-
ler bulunabilir: Pelger-Huet benzeri anomali, nötrofillerde
hipersegmentasyon veya hipogranülarite, mikromegakar-
yositler, çok sayýda ve küçük çekirdekli megakaryositler
(28). Kemik iliði yaymalarýnda blast oraný % 5'den az ve
periferik monosit sayýsý da mm3'te 1.000'den az olmalýdýr.
Normal karyotip sideroblastik anemide uzun sürvivi göster-
diðinden sitogenetik analiz yapýlmasý prognoz yönünden
önemli bilgi saðlar (32).

Ayýrýcý Taný

Ring sideroblastlarýn mevcudiyeti akkiz sideroblastik
anemi ile sýnýrlý olmayýp, RAEB gibi diðer myelodisplastik
sendromlarda da görülür (33). Akkiz idiyopatik sideroblastik
anemiyi diðer myelodisplastik sendromlardan ayýrým için
periferik yayma ve kemik iliðinin dikkatli muayenesi önem-
lidir. Akkiz olaný geç yaþlarda görülen herediter sidero-
blastik anemiden ayýrmada ise aile taramasý çok deðer taþýr.
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Prognoz

Akkiz idiyopatik sideroblastik anemi ve bununla iliþ-
kili olan refrakter anemi myelodisplastik sendromlar
içerisinde en iyi prognoza sahip olanlarýdýr. Farklý serilerde
medyan sürviv 42-76 ay ve lösemik dönüþüm sýklýðý % 3-
12'dir (34-36). Prognoz üç faktörle korelasyon gösterir.
Birincisi aneminin ciddiyeti olup tekrarlayan transfüzyon-
lar anormal demir birikimine ve sekonder hemosiderozise
özgü organ fonksiyon bozukluklarýna (kalp yetmezliði, dia-
betes mellitus vb.) sebep olurlar. Ýkinci faktör nötropeni
ve/veya trombositopeni mevcudiyeti olup her ikisi de ane-
miye eþlik ederler. Bu sitopenilerin bulunmasý prognostik
skorlama sistemine göre hastayý daha kötü prognostik gru-
ba sokar (34, 36). Son olarak kemik iliði materyalinin kar-
yotipik analizi prognozla ilgili önemli bilgiler verir. Normal
karyotip daha iyi prognoz göstergesidir. Zýt olarak, mono-
zomi 7 veya kromozom 7'nin uzun kolunda kýsmi kayýp ol-
masý tek defekt olduðu halde lösemik transformasyon için
çok yüksek bir olasýlýk olduðunu gösterir. Çok sayýda kro-
mozomal anormallik olmasý veya del(20q) da yüksek
lösemik transformasyon riskine eþlik ederken, karþýt olarak
trizomi 8 kötü bir prognostik anlam taþýmaz. Akkiz idi-
yopatik sideroblastik aneminin RAEB gibi diðer myelodis-
plastik sendromlara dönüþümü de tanýmlanmýþtýr (37).

Tedavi

Semptomatik anemiyi düzeltmek için transfüzyonlar
gereklidir. Anemisi olan, ancak nötropeni ve trombosi-
topenisi bulunmayan tüm hastalarda üç ay süreli 100-200
mg/gün piridoksin tatbiki yapýlmalýdýr. Mamafih, akkiz
sideroblastik anemisi bulunan çok az sayýda hasta bu vita-
mine cevap verir. Eðer cevap oluþursa, en düþük dozlarda
piridoksinle idame tedavi endikedir. Ayrýca, myelodisplas-
tik sendromlara eþlik eden refrakter anemilerde 5-6
mg/kg/gün siklosporinin de etkili olduðu bildirilmiþtir (38).

Ýlaçlara Sekonder Sideroblastik Anemi

Alkol

Alkole baðlý anemisi ve beslenme bozukluðu olanlar-
da eþlik eden folat eksikliðinin varlýðýnda kemik iliðinde
ring sideroblastlar gözlenebilir (39, 40). Sideroblastik
deðiþiklikler hiçbir zaman alkole baðlý aneminin tek sebebi
deðildir. Alkolün hematopoez üzerine direkt olarak toksik
etkisi vardýr (41). Ring sideroblastlara ek olarak artmýþ
veya yüksek normal MCV ve eritroid prekürsörlerde
vakuolizasyon sýk olarak gözlenir. Eritrositler dimorfik
morfoloji gösterirler ve vakalarýn yarýsýnda kemik iliðinde
folat eksikliðine ait bulgular vardýr (41). Transferrin satu-
rasyonu ve kemik iliði demir depolarý artma eðilimindedir;
ancak, gastrointestinal kanama eþlik ediyorsa düþük de ola-
bilir. Alkol kesildiði zaman 4-12 gün süre içerisinde ring
sideroblastlar azalarak kaybolur ve bu sürede rebound
olarak eritroid hiperplazi, retikülositoz ve trombositoz
oluþabilir. Eðer megaloblastik deðiþiklikler eþlik ediyorsa
vitamin B12 ve folat ölçümleri için kan alýndýktan sonra fo-
lik asit verilmelidir. 

Alkol tüketimi hem sentezinin ilk basamaðýndaki
ALAS için bir kofaktör olan piridoksal fosfatýn plazma
konsantrasyonunu azaltýr (42). Bu etki için etanolün aset-
aldehite çevrilmesi gereklidir ve gösterilmiþtir ki asetalde-
hit karaciðerde intrasellüler piridoksal fosfatýn degradas-
yonunu hýzlandýrmakta ve bu yolla bu koenzimin plazma
seviyelerini azaltmaktadýr (43).

Ýzoniazid

Antitüberküloz ilaç olan izoniazidin tatbiki bazen te-
daviden 1-10 ay sonra sideroblastik anemi geliþimine eþlik
eder. Anemi hipokromik mikrositik olup periferik yaymada
dimorfik morfoloji ve kemik iliðinde ring sideroblastlar 
gözlenir. Ýlaç piridoksal fosfatla nonenzimatik olarak reak-
siyon vermekte ve hidrazon formunda hýzla idrardan atýl-
maktadýr. Anemi izoniazidle birlikte 25-50 mg/gün piri-
doksinin birlikte tatbiki veya izoniazidin kesilmesi ile tama-
men düzelir (44).    

Kloramfenikol

Kloramfenikol tedavi sonrasý birkaç gün içerisinde e-
ritropoezde geçici supresyon yapan bir antibiyotiktir. Bu et-
ki ilacý kullanan 20.000 kiþide bir gözlenen nadir bir
idiyosenkrazik yan etki olan aplastik anemiden ayrýlmalýdýr.
Günde 2 gramýn üzerinde kloramfenikol verilen hastalarýn
tamama yakýnýnda eritroid prekürsörlerde vakuolizasyon ve
ring sideroblastlar gözlenir. Kloramfenikol mitokondriyal
protein sentezini inhibe eder ve sitokrom a + a3 ve b düzey-
lerini azaltýr (45). Serum demir konsantrasyonu artmýþ ve
retikülosit sayýsý azalmýþtýr. Ancak bu deðiþiklikler ilacýn
kesilmesi ile düzelir.

Diðer Ýlaçlar

Wilson hastalýðý tedavisinde kullanýlan bakýr baðlayýcý
bir ajan olan trietilen tetramin hidroklorit ve penisillamin
tedavilerinde reversibl akkiz sideroblastik anemi geliþimi
tanýmlanmýþtýr (46). 15 yýl ara ile iki ayrý kez progesteron
verilen bir olguda da akkiz sideroblastik anemi geliþimi ra-
por edilmiþ olup, anemi ilacýn kesilmesi ile tamamen nor-
male dönmüþtür (47). 

Sideroblastik Anemiye Eþlik Eden
Klinik Tablolar

Pearsons Sendromu

Pearsons sendromu erken çocukluk döneminde anemi
ve ekzokrin pankreas disfonksiyonu ile giden nadir bir an-
titedir. Anemi normositik veya makrositik olup,
retikülositler azalmýþtýr ve deðiþen derecelerde nötropeni ve
trombositopeni bulunur. Kemik iliðinde ileri derecede
vakuolizasyon ve ring sideroblastlar gözlenir (48).
Genellikle fatal olduðu halde hafif formlarý eriþkin hayata
kadar yaþayabilir. Sendrom vücudun çeþitli dokularýný
deðiþen derecelerde etkileyen mitokondriyal DNA'nýn de-
lesyonlarý, mutasyonlarý ve duplikasyonlarý sonucunda
oluþmaktadýr (49-51).
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Bakýr Eksikliði veya Çinko Fazlalýðý

Diyette ortalama bakýr içeriði günde 0.9-1.6 mg'dýr
(52). Bakýr eksikliði yalnýzca beslenme bozukluðu olan pre-
matürelerde veya uzun süreli parenteral hiperalimentasyon
alan hastalarda gözlenir (53). Bakýr eksikliði sendromunda
periferik yaymada hipokromik eritrositlerle sideroblastik
anemi, kemik iliðinde ring sideroblastlar ve eritroid ve
myeloid prekürsörlerde vakuolizasyon ve kemik iliðinde
geç myeloid formlarýn yokluðu ile birlikte nötropeni göz-
lenir. Yeni doðanlarda gözlenebilen ek özellikler, osteo-
poroz, uzun kemiklerde deformiteler, cilt ve saçta depig-
mentasyon ve merkezi sinir sistemi anormallikleridir.
Trombosit sayýsý normaldir. Serum bakýrý ve seruloplazmin
düzeyleri azalmýþ olup serum demiri ve transferrin sat-
urasyonu normaldir. Ýntravenöz alimentasyon mayisine
100-500 mg/gün bakýr ilavesi yapýldýðýnda veya oral yolla
2-5 mg/gün bakýr sülfat verildiðinde hematolojik deðiþik-
likler süratle normale döner.

Sindirimle büyük miktarlarda alýnan çinko bakýr ab-
sorpsiyonunu bozar ve bakýr eksikliðine baðlý nötropeni ve
sideroblastik anemi geliþir (54). Serum çinko düzeyleri
yüksek, serum bakýrý ve seruloplazmin düzeyleri düþüktür.
Anemi ve nötropeni düzelene kadar 9-12 hafta için çinko
kesilmelidir.

Hipotermi

Nörolojik hastalýða eþlik eden hipotermili hastalarda
trombositopeni, eritroid hipoplazi ve ring sideroblastlar
tanýmlanmýþtýr (55). Bu deðiþiklikler vücut ýsýsý normale
döndüðü zaman yavaþça normale döner.
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