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Kemik İliği Yetmezlikli Çocuklarda
Ondokuz Mayıs Üniversitesi Deneyimi

ÖÖZZEETT  AAmmaaçç::  Ke mik ili ği yet mez li ği sen drom la rı (KİYS), için çe şit li  ka yıt ve araş tır ma mer kez le ri
ku rul muş olup, ço ğu ulus la ra ra sı ça lış mak ta ve so nuç la rı pe ri yo dik ola rak ya yın la mak ta dır lar. Tür -
ki ye’ de en sık gö rü len Fan co ni ap las tik ane mi si ile il gi li ça lış ma lar sı nır lı olup, di ğer ke mik ili ği
yet mez lik le ri ile il gi li ve ri ler ye ter siz dir. Ça lış ma mız da bö lü mü müz de KİYS ta nı sıy la iz le nen has -
ta la rı mız la il gi li de ne yi mi mi zi sun ma yı amaç la dık. GGee  rreeçç  vvee  YYöönn  tteemm  lleerr::  Kli ni ği miz de 01.01.1995-
30.05.2008 ta rih le ri ara sın da KİYS ta nı sıy la iz le nen tüm has ta la rın ka yıt la rı ge ri ye dö nük ola rak
in ce len di. Ma lign in fil tras yon, ke mo te ra pi ve rad yo te ra pi ye se kon der KİYS has ta la rı ile ka yıt la rın -
da ek sik lik olup ye ter li bil gi ye ula şı la ma yan has ta lar ça lış ma dı şı bı ra kıl dı. BBuull  gguu  llaarr::  Ça lış ma ya alı -
nan 41 has ta nın, 24 (%58.5)’ü er kek, 17 (%41.5)’si kız dı. Has ta la rın bö lü mü mü ze ilk baş vu ru ya şı
or ta la ma 5.9 ± 4.8 yıl, ta kip sü re le ri or ta la ma 3.6 ± 3.1 yıl dı. Has ta la rın 15 (%36.6)’in de Fan co ni
ap las tik ane mi si, 7 (%17)’sin de non-fan co ni kon je ni tal ap las tik ane mi, 5 (%12.2)’in de dis ke ra to zis
kon je ni ta, 5 (%12.2)’in de saf erit ro si ter ap la zi, 5 (%12.2)’in de edin sel ap las tik ane mi, 3 (%7.3)’ün -
de os te o pet ro zis, 1 (%2.4)’in de ağır kon je ni tal nöt ro pe ni var dı. SSoo  nnuuçç:: So nuç ola rak, böl ge miz de en
sık gö rü len KİYS, Fanconi anemisi ol mak la bir lik te di ğer KİYS ’de aza lan sık lık ta gö rül mek te dir.
Ça lış ma mız da ol du ğu gi bi bu has ta gru bu nun ta nı ve ta ki bin de ek sik lik ler var dır. Bu so run la rın
aşı la bil me si için ül ke miz de ko nuy la il gi li ulu sal ça lış ma lar ih ti yaç var dır. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Fan co ni ane mi si; ane mi, ap las tik; ane mi, di a mond-black fan; 
dis ke ra to zis kon je ni ta; os te o pet roz; kır mı zı hüc re ap la zi si, saf; ço cuk  

AABBSS  TTRRAACCTT  OObb  jjeecc  ttii  vvee::  The re are dif fe rent re gistry and re se arch cen ters for every bo ne mar row fa -
i lu re syndro mes (BMFS), and most of the se cen ters work in ter na ti o nally and gi ve the ir re sults pe-
ri o di cally. In Tur key, stu di es abo ut BMFS are li mi ted to Fan co ni ap las tic ane mi a, and the da ta abo ut
ot her BMFS are li mi ted. In this study, we ai med to do cu ment our ex pe ri en ce abo ut the chil dren
with BMFS. MMaa  ttee  rrii  aall  aanndd  MMeett  hhooddss::  We ret ros pec ti vely eva lu a ted the me di cal re cords of the chil-
dren with BMFS fol lo wed in ou cli nic, in bet we en Ja nu ary 1, 1995 and May 30,2008. We dis car ded
the pa ti ents with ap las tic ane mi a se con dary to ma lign in fil tra ti ve di se a ses, che mot he rapy and ra-
di ot he rapy to get her with pa ti ents who did not ha ve eno ugh da ta in the ir me di cal re cords. RRee  ssuullttss::
Among 41 pa ti ents who en rol led to the study, 24 (58.5%) of them was boy, and 17(41.5%) of them
was girl. The ir age at the ti me of di ag no sis was 5.9 ± 4.8 ye ar, and they we re fol lo wed up for 3.6 ±
3.1 ye ar. The re we re 15 (36.6%) Fan co ni ap las tic ane mi a, 7 (17%) non-Fan co ni ap las tic ane mi a, 5
(12.2%) dyske ra to sis con ge ni ta, 5 (12.2%) pu re red cell ap la si a, 5 (12.2%) ac qu i red ap las tic ane mi -
a, 3 (7.3%) os te o pet ro zis, and 1 (2.4%) se ve re con ge ni tal ne ut ro pe ni a. CCoonncc  lluu  ssii  oonn:: In conc lu si on,
the most fre qu ent BMFS se en in chil dren in this part of Tur key is Fan co ni ap las tic ane mi a, and ot -
her BMFS are se en in dec re a sing fre qu ency. The re are so me sort of in suf fi ci en ci es abo ut the di ag -
no sis and fol low up of this pa ti ent gro up as se en in our study. To over co me the se prob lems, we
ne ed na ti o nal mul ti cen ter stu di es abo ut this di se a ses. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Fan co ni ane mi a; ane mi a, ap las tic; ane mi a, di a mond-black fan; 
dyske ra to sis con ge ni ta; os te o pet ro sis; red-cell ap la si a, pu re; child 
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an hüc re le ri nin ya şam sü re le ri çok kı sa ol-
du ğun dan, sa yı la rı nın sa bit tu tu la bil me si
için de vam lı ola rak üre til me le ri ge re kir.

Ke mik ili ğin de et kin kan hüc re si üre ti min de ye ter-
siz lik ge li şin ce, çev re ka nın da si to pe ni ler le gi den
“ke mik ili ği yet mez li ği sen drom la rı (KİYS)” or ta ya
çı kar.1 Bu sen drom la rın %70 ka da rı nın ne de ni bel -
li ol ma yıp, ai le de ben zer has ta lık hi kâye si ya da
baş ka so ma tik ano ma li ler mev cut olan lar “kons ti -
tüs yo nel ve ya he re di ter” ola rak ad lan dı rı lır. Bu
gru bun in si dan sı tam ola rak bi lin me mek te dir.2

Ke mik ili ği yet mez li ği has ta la rı ta nı ve özel-
lik le te da vi açı sın dan da zor bir gru bu oluş tur mak -
ta dır. Bu ko nu da Av ru pa ve Ame ri ka’ da her
has ta lık için ay rı ka yıt ve araş tır ma mer kez le ri ku-
rul muş olup, ço ğu ulus la ra ra sı ça lış mak ta ve so nuç-
la rı nı da ya yın la mak ta dır lar. Ül ke miz de ak ra ba
ev li li ği sık ol du ğun dan bu has ta lık la rın gö rül me
ora nı nı nın di ğer ül ke ler den da ha yük sek ol du ğu
ka nı sı yay gın dır. An cak Tür ki ye’ de bu nu net ola-
rak or ta ya ko yan ge niş çap lı bir ke mik ili ği yet mez-
li ği ça lış ma sı yok tur. Tür ki ye’ de en sık gö rü le ni
Fan co ni ap las tik ane mi si olup, bu has ta lık la il gi li
ça lış ma lar ol ma sı na kar şın, di ğer KİYS ile il gi li ve-
ri ler ye ter siz dir.3-7 Özel lik le böl ge miz de da ha ön-
ce den bu ko nuy la il gi li bir ça lış ma yok tur.
On do kuz Ma yıs Üni ver si te si Tıp Fa kül te si, baş ta
Sam sun ol mak üze re Or du, Si nop, Amas ya ve To -
kat il le ri ne hi tap eden Ka ra de niz Böl ge si ’nin en
önem li sevk mer ke zi du ru mun da dır. Bu ça lış ma
ay nı za man da bu böl ge nin de ve ri le ri ni yan sı ta -
cak tır.

Ça lış ma mız da, bö lü mü müz de KİYS ta nı sıy la
iz le nen has ta la rı mı zın de mog ra fik, kli nik ve la bo -
ra tu var özel lik le ri ile kli nik sey ri, ve ri len te da vi le -
re ce vap ve so nuç la rı nı in ce le me yi amaç la dık. 

GE REÇ VE YÖN TEM LER
Kli ni ği miz de 01.01.1995-30.05.2008 ta rih le ri ara-
sın da KİYS ta nı sıy la iz le nen tüm has ta la rın ka yıt -
la rı ge ri ye dö nük ola rak in ce len di. Ma lign in fil t-
ras yon, ke mo te ra pi ve rad yo te ra pi ye se kon der
KİYS has ta la rı ile ka yıt la rın da ek sik lik olup ye ter -
li bil gi ye ula şı la ma yan has ta lar ça lış ma dı şı bı ra kıl -
dı. Ke mik ili ği yet mez li ği ta nı sıy la iz le nen top lam
46 has ta nın 41’i ça lış ma ya alın dı. Bir has ta nın ve-

ri le ri KİYS ta nı mı na uy ma dı ğın dan, di ğer 4 has ta -
nın ka yıt la rın da ye ter li ve ri ye ula şı la ma dı ğın dan
ça lış ma ya alın ma dı. 

Has ta la rın ka yıt la rın dan ta nı sı ra sın da ki, yaş,
cin si yet, ilk baş vu ru ya kın ma ve sü re si, şikâyet ler
baş la ma dan ön ce ki ay için de ge çir di ği en fek si yon,
ilaç kul la nı mı ve tok sik aja na ma ruz kal ma hi kâye -
si, soy geç mi şi, ta nı da ki fi zik in ce le me bul gu la rı,
tam kan sa yı mı, kan bi yo kim ya sı, he mog lo bin F
(Hb F) de ğe ri, vi ta min B12, fo lik asit, ho mo sis te in
dü zey le ri, vi ral [Eps te in-Barr vi rüs (EBV), si to me -
ga lo vi rüs (CMV), her pes simp leks vi rüs (HSV), he-
pa tit A, B ve C, ru bel la ve par vo vi rüs] ve bak te ri yel
(sal mo nel la, bru sel la, tok sop laz ma) se ro lo ji le ri,
kan ti ta tif im mü nog lo bu lin ler, an ti nük le er an ti kor,
an ti çift sar mal lı an ti kor, ke mik ili ği as pi ras yon
ve/ve ya bi yop si de ğer len dir me le ri, si to ge ne tik bul-
gu la rı, kro mo zom kı rık tes ti, eko kar di yog ra fi, rad-
yo lo jik gra fi ler ile il gi li bil gi ler çı ka rıl dı. Ay rı ca
has ta la ra ve ri len te da vi ler ve so nuç la rı hak kın da
bil gi edi nil di. Kro mo zom kı rık tes ti için, tüm has-
ta lar da di e pok si bü tan (DEB) kul la nıl mış tı. 

TA NIM LA MA LAR

İlk baş vu ru da ki he ma to lo jik bul gu la rı nın de ğer -
len di ril me sin de, he mog lo bi nin 11 g/dL al tın da ol-
ma sı ane mi, be yaz kü re nin (BK) 4000/mm3’ün
al tın da ol ma sı lö ko pe ni, mut lak nöt ro fil sa yı sı
(MNS)’nın 1500/mm3’ün al tın da ol ma sı nöt ro pe ni
ve trom bo sit sa yı sı nın 100.000/mm3’ten dü şük ol-
ma sı trom bo si to pe ni ola rak de ğer len di ril miş tir.3

HE RE Dİ TER AP LAS TİK ANE Mİ

Ap las tik ane mi, mak ro si toz, yük sek HbF ve kon je -
ni tal ano ma li le rin var lı ğın da he re di ter ap las tik
ane mi ta nı sı dü şü nü lür. Ba kı lan kro mo zom kı rık
tes ti [DEB, mi to mi sin c (MMC) gi bi ajan lar la] po-
zi tif se Fan co ni ap las tik ane mi si (FA A), ne ga tif se
non-Fan co ni ap las tik ane mi (Non FA A) ta nı sı ko-
nu lur. Ap las tik ane mi si olan, hiç bir kon je ni tal ano-
ma li si ol ma yan fa kat kro mo zom kı rık tes ti po zi tif
olan has ta lar da FA A ta nı sı alır.3,8

Kon je ni tal ap las tik ane mi ta nı sı alıp da DEB
tes ti ya pı la ma mış olan has ta lar, Au er bach ve
ark.nın ça lış ma sın da kul la nı lan kli nik bul gu la rın
skor lan ma sı na gö re FA A ve ya non-FA A sı nı fı na
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da hil edil di.7 Top lam skor -2 ile +6 ara sın da de ğiş -
mek te dir. Top lam sko run +4 ve üze rin de ol ma sı
FA A le hi ne, da ha dü şük skor lar ise non-FA A le hi -
ne ka bul edil mek te dir.8 Ça lış ma mız da FA A has ta -
la rı nın ilk baş vu ru sun da ki KİYS bul gu la rı, ilk
baş vu ru da ki he mog lo bin (Hb), MNS ve trom bo sit
sa yı sı na gö re da ha ön ce bil di ril di ği gi bi ha fif, or ta
de re ce de ve ağır ke mik ili ği yet mez li ği ola rak sı-
nıf lan dı rıl mak ta dır.9

Edin sel ap las tik ane mi, dis ke ra to zis kon je ni ta,
saf erit ro si ter ap la zi, ağır kon je ni tal nöt ro pe ni, os-
te o pet ro zis ta nı la rı da ha ön ce be lir le nen öl çü le re
gö re ya pıl dı.10-14

TE DA Vİ YE YA NI TIN DE ĞER LEN Dİ RİL ME Sİ

Ap las tik ane mi ler de te da vi ya nı tı na ka rar ver mek
için en az 6 ay ta kip ge rek ti ğin den, 6 ay dan kı sa sü -
re iz le nen has ta lar bu de ğer len dir me ye alın ma dı.
Da ha uzun sü re iz le nip ta kip ten çı kan has ta lar için
ise, son gö rül dü ğü ta rih te ki du ru mu na gö re so nuç
be lir til di.9,15 Bu na gö re top lam 41 has ta nın be şi nin
kli nik iz lem ve so nu cu hak kın da yo rum ya pı la ma dı. 

Has ta lar da te da vi son ra sı tam ve par si yel re-
mis yon kri ter le ri de şu şekil de be lir len di:

Ap las tik Ane mi İçin (Edin sel ve ya He re di ter)

Tam re mis yon, 11 g/dL üze ri Hb, 1500/mm3 üze ri
MNS ve 100.000/mm3 üze ri trom bo sit sa yı sı ol ma -
sı; par si yel re mis yon, 8-11 g/dL ara sı Hb, 500-
1500/mm3 ara sı MNS ve 20.000-100.000/mm3 ara sı
trom bo sit sa yı sı ol ma sı; has ta nın trans füz yon ih ti -
ya cı nın ol ma sı ise re mis yon da ol ma dı ğı nın gös ter -
ge si ola rak alın dı.10,15,16

Saf Erit ro si ter Ap la zi İçin

Ya şa gö re Hb de ğe ri nin nor mal ol ma sı tam re mis -
yon, Hb de ğe ri dü şük ol sa da trans füz yon ba ğım lı -
lı ğı nın ol ma ma sı par si yel re mis yon ola rak alın dı.13

Ağır Kon je ni tal Nöt ro pe ni İçin

Mut lak nöt ro fil sa yı sı nın 1000/mm3 üze rin de ol-
ma sı tam re mis yon, 500-1000/mm3 ara sı ol ma sı
par si yel re mis yon ola rak ka bul edil di.17

Ça lış ma mız için On do kuz Ma yıs Üni ver si te si
Tıp Fa kül te si Etik Ku rul Baş kan lı ğın dan onay alın -
dı (Ka rar no: 2008/159).

İSTA TİS TİKSEL ANA LİZ 

Nor mal da ğı lı ma uyan sa yı sal ve ri ler “or ta la ma ±
stan dart sap ma (SS)” ola rak, nor mal da ğı lı ma uy ma -
yan sa yı sal ve ri ler ise “or tan ca (en dü şük de ğer-en
yük sek de ğer)” şek lin de be lir til di. Fre kans ana liz le -
rin de sa yı sal ve ri ler ya nın da yüz de de ğer ler de ve-
ril di. Fan co ni ap las tik ane mi si ile non-FA A’ Li
has tala rın ba zı ve ri le ri ara sın da is ta tis tik sel kar şı laş -
tır ma ya pıl dı. Nor mal da ğı lı ma uyan ve ri le rin kar şı -
laş tır ma sın da Stu dent-t tes ti, nor mal da ğı lı ma
uy ma yan ve ri le rin kar şı laş tır ma sın da ise Mann-
Whit ney U tes ti kul la nıl dı. Ka li ta tif ana liz ler de ki-
ka re tes ti kul la nıl dı. İsta tis tik sel an lam lı lık dü ze yi p<
0.05 ola rak alın dı. Tüm is ta tis tik de ğer len dir me ler
için SPSS (“Sta tis tic Pac ka ge for So ci al Sci en ce”, ver-
si yon 15.0, Chi ca go, ABD) ha zır prog ra mı kul la nıl dı. 

BUL GU LAR
Ça lış ma ya alı nan 41 has ta nın, 24 (%58.5)’ü er kek,
17 (%41.5)’si kız dı. Er kek/kız ora nı 1.41’di. Has ta -
la rın 37 (%90.2)’si has ta ne miz de, 4 (%9.8)’ü bir dış
mer kez de ta nı al mış tı. Has ta la rın KİYS ta nı la rı na
gö re da ğı lı mı Tab lo 1’de ve ril mek te dir. 

Has ta la rın bö lü mü mü ze ilk baş vu ru ya şı or ta -
la ma 5.9 ± 4.8 yıl olup, 1 ay ile 17.6 yıl ara sın da de-
ğiş mek tey di. Ta kip sü re le ri or ta la ma 3.6 ± 3.1 yıl dı.
Bu sü re 3 gün ile 13.3 yıl ara sın da de ği şi yor du. Fa-
kül te miz de ta nı alan 37 has ta nın ta nı ya şı or tan ca
5.25 yıl dı (1 ay-17.6 yıl).

HE RE Dİ TER AP LAS TİK ANE Mİ Lİ HAS TA LA RIN 
(FA A VE NON FA A) BUL GU LA RI

Fan co ni ap las tik ane mi si ta nı lı 15 has ta nın 9
(%60)’u kız, 6 (%40)’sı er kek ti. Üç ai le den iki şer
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Tanı Hasta sayısı %

Fanconi aplastik anemisi 15 36.6

Non-Fanconi konjenital aplastik anemi 7 17.1

Diskeratozis konjenita 5 12.2

Saf eritrositer aplazi 5 12.2

Edinsel aplastik anemi 5 12.2

Osteopetrozis 3 7.3

Ağır konjenital nötropeni 1 2.4

Toplam 41 100.0

TABLO 1: Kemik iliği yetmezliği hastalarının 
tanılara göre dağılımı.



kar deş var dı. İlk baş vu ru ya kın ma la rı nın sü re si or-
tan ca 6 ay olup, 3 gün ile 2 yıl ara sın da de ğiş mek -
tey di. Non-Fan co ni ap las tik ane mi li has ta la rın 4
(%57)’ü er kek, 3 (%43)’ü kız dı. İlk baş vu ru ya kın -
ma la rı nın sü re si or tan ca 90 (4-550) gün dü. Fan co -
ni ap las tik ane mi li ve non FA A’ li has ta la rın ilk
baş vu ru da ki ba zı bul gu la rı Tab lo 2’de özet len -
mek te dir. Cin si yet, ilk baş vu ru ya şı, ilk baş vu ru
ya kın ma la rı nın sü re si, has ta ta kip sü re si ve ai le de
ben zer has ta lık öy kü sü açı sın dan iki grup ara sın -
da is ta tis tik sel an lam lı bir fark bu lun ma dı (Tab lo
2).

Fan co ni ve non-FA A’ li has ta la rın ilk baş vu ru -
da ki fi zik ve rad yo lo jik in ce le me bul gu la rı Tab lo
3’te ve ril mek te dir. Non-Fan co ni ap las tik ane mi
gru bun da ki bir has ta da mev cut olan sple no me ga li -
nin eti yo lo ji si ay dın la tı la ma mış tır. Fan co ni ap las tik
ane mi gru bun da 1 (%7) has ta nın hiç bir pa to lo jik
bul gu su ol ma yıp an ne-ba ba ak ra ba lı ğı ve ai le de
ben zer has ta lık öy kü sü de yok tu. Mak ro si ter ane mi
ve trom bo si to pe ni ne de niy le baş vur muş, DEB tes -
ti po zi tif li ği so nu cu ta nı ko nul muş tu. 

Fan co ni ve non-FA A’ li has ta la rı nın ilk baş vu -
ru da ki he ma to lo jik pa ra met re le ri, DEB tes ti so nuç-
la rı Tab lo 4’te gö rül mek te dir. İki gru bun ilk
baş vu ru sun da ki kan sa yı mı ve Hb F de ğer le ri kar-

şı laş tı rıl dı ğın da, Hb, trom bo sit ve HbF dü zey le ri
non-FA A’ li has ta lar da is ta tis tik sel ola rak an lam lı
de re ce de da ha dü şük bu lun du (sı ra sıy la p de ğer le -
ri: 0.047; 0.020; 0.035). Be yaz kü re sa yı sı, MNS ve
or ta la ma kor püs kü ler ha cim (OKH) açı sın dan ise
grup lar ara sın da an lam lı fark yok tu. İlk baş vu ru sı-
ra sın da he ma to lo jik bul gu la rı na gö re, FA A’ lı has ta-
la rı mı zın 1 (%7)’i ha fif, 10 (%70)’u or ta de re ce ve
4 (%23)’ü ağır de re ce KİYS bul gu la rı na sa hip ti.
Has ta la rın ta ma mı nın ke mik ili ği as pi ras yo nu hi-
po selü ler özel lik tey di. İki grup ta ki top lam 22 has-
ta nın hep sin de ta nı sı ra sın da kan bi yo kim ya sı
nor mal di. Non-FAA’lı has ta la rın bi rin de ta nı ön-
ce si se rum vi ta min B12 dü ze yi <150 pg/ml (N: 198-
860) an cak se rum ho mo sis te in dü ze yi 10.5 µmol/L
(N: 5-14) ola rak öl çül müş tü. Vi ta min B12 te da vi si -
ne de ya nıt ver me miş ti. FAA’lı has ta la rın 7
(%46)’sine, non-FA A’ li has ta la rı nın 3 (%43)’üne
pe ri fe rik kan kro mo zom ana li zi ya pı la bil miş ti ve
hep si nor mal di. 

DEB tes ti ya pı la ma yan top lam 12 has ta kli nik
skor la ma sis te mi ne gö re FA A ve non-FA A gru bu -
na ay rıl dı. Bu has ta gru bu mu zun ve DEB tes ti ile
ta nı sı ke sin leş miş olan has ta la rı mı zın kli nik skor la-
ma la rı Tab lo 5’te özet len mek te dir. Bu na gö re, DEB
tes ti po zi tif has ta lar için de FA A’ lı 6 has ta nın ya rı -
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TABLO 2: Fanconi ve non-FAA’lı hastaların ilk başvurudaki bazı bulguları.

* İstatistik değerlendirme yapılamadı. 

** Bir hasta evlat edinildiği için bilgi alınamadı. 
# Bilgi alınamayan bir hasta çıkarılarak yapılan istatistik analiz.

FAA Non-FAA

(n= 15) (n= 7) p

Erkek/kız oranı 0.66 1.33 0.77

İlk başvuru yaşı (yıl) 7.5 (2-14) 3.7 (1.5-13) 0.25

Takip süresi (yıl) 2.7 (0.008-6.7) 2.9 (1.3-7) 0.30

İlk başvuru yakınmalarının süresi (gün) 180 (3-730) 90 (4 -550) 0.96

İlk başvuru şikâyetleri [n (%)]* -

Halsizlik 6 (40) 2 (28)

Gelişme geriliği 3 (20) 2 (28)

Kanama 2 (13) 1 (14)

Ateş 2 (13) 1 (14)

Kemik ağrısı 1 (0.07) -

Yok 1 (0.07) 1 (14)

Anne-baba arasında akrabalık  (%)*                73 0 ** -

Ailede benzer hastalık öyküsü (%) 66 17** 0.11#



sı +4’ün al tın da kli nik sko ra sa hip ken, non-FA A’ lı
4 has ta nın biri nin sko ru da +4 idi. Bu grup lar da ki
has ta sa yı mı zın az lı ğın dan do la yı is ta tis tik sel bir
kar şı laş tır ma ya pı la ma ma sı na rağ men, dü şük kli-
nik sko ru olup DEB po zi tif li ği ile FA A ta nı sı alan
has ta la rı mı zın, yük sek kli nik sko ra rağ men non-
FA A ta nı sı alan has ta mı zın da ol du ğu nu gör mek -
te yiz (Tab lo 5).

On  beş FA A’ lı has ta nın 1 (%7)’ine he ma to po -
e tik kök hüc re trans plan tas yo nu (HKHT) uy gu lan -
mış, di ğer 14 (%93)’ü ise ilaç te da vi si al mış tı. İlaç
te da vi si ok si me to lon ya da ok si me to lon + pred ni -
zo lon şek lin dey di. Or tan ca 32.5 (0.1–80.5) ay iz lem
sü re si so nun da, 1 (%7) has ta re mis yon da, 4 (%27)
has ta par si yel re mis yon day ken, 2 (%13) has ta ha len
trans füz yon ba ğım lıy dı. Re mis yon da olan bir has -
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TABLO 3: Fanconi ve non-FAA’lı hastaların ilk başvurudaki fizik ve radyolojik inceleme bulguları.*

* Bir hasta birden fazla bulgu taşıyabilir. 

** Hasta sayısı yeterli olmayan verilerde istatistik analiz yapılamamıştır. 

DTR: Derin tendon refleksi.

Bulgular   FAA (n= 15) non-FAA (n= 7)

n (%) n (%) P**

Boy kısalığı 11 (73) 5 (71) 0.95

Doğum lekesi (cafe au lait) 12 (80) - -

Hiperpigmentasyon 2 (13) 2 (28) -

Hipopigmentasyon 5 (33) - -

Başparmak ve radius anomalileri 10 (67) 1 (14) -

Diğer iskelet sistemi anomalileri 3 (20) 2 (28) -

Mikrosefali 8 (53) 3 (43) 0.88

Mikroftalmi 13 (87) 1 (14) -

Üriner sistem anomalileri 7 (47) 3 (43) 0.92

Genital anomaliler 1 (7) 2 (28) -

Kardiyak anomaliler 1 (7) 1 (14) -

Mental retardasyon 2 (13) 2 (28) -

Hiperaktif DTR 2 (13) - -

Strabismus - 2 (28) -

Nistagmus - 1 (14) -

Splenomegali - 1 (14) -

Hiçbir bulgusu olmayan hasta 1(7) - -

TABLO 4: Fanconi ve non-FAA’lı hastaların ilk başvurudaki hematolojik parametreleri, DEB testi sonuçları.

* İstatistik analiz yapılamadı. 

BK: Beyaz küre sayısı, MNS: Mutlak nötrofil sayısı, Trombosit: Trombosit sayısı, HbF: Fetal hemoglobin, DEB: Diepoksibütan. 

FAA (n= 15) Non-FAA (n= 7) p

Hb (g/dL) 6.9 ± 2.8 5.4 ± 3.1 0.047

OKH (fL) 100 ± 5.5 101 ± 12.6 0.716

BK (/mm3) 3.500 (380-9.350) 3.500 (1.500-7.300) 0.508

MNS (/mm3) 1.550 (160-6.400) 1000 (500-4.500) 0.940

Trombosit (/mm3) 37.500 (18.000-113.000) 17.000 (4.900-40.000) 0.020

HbF (%) 17 (1.6-35.5) 6.6 (1.6-29.5) 0.035

DEB testi [n (%)]* -

Pozitif 6 (40) -

Negatif - 4 (57)

Test yapılmayan 9 (60) 3 (43)



ta HKHT uy gu la nan has tay dı. Bu has ta da HKHT
uy gu la na na dek 4.2 yıl bo yun ca ilaç te da vi si al dı.
Üç (%20) has ta al tı ay dan kı sa sü re iz le ne rek ta kip-
ten çık tı. Da ha uzun sü re iz le nip ta kip ten çı kan 2
(%13)has ta da, ta kip ten çık tık la rın da tran füz yon
ba ğım lıy dı lar. An cak bun lar dan bi ri ne da ha son ra
baş ka mer kez de HKHT ya pıl dı ğı ve ha len ha yat ta
ol du ğu öğ re nil di. On  beş FA A’ lı has ta nın 3 (%20)’ü
kay be dil di. Ölüm ne den le ri birin de in trak ra ni yal
ka na ma ve ikisin de ise akut mye lo si ter lö se mi
(AML) idi (Tab lo 6). 

Non-Fan co ni ap las tik ane mi gru bun da ki ye di
has ta nın 6 (%86)’sı ilaç te da vi si alır ken, 1 (%14)
has ta öne ril me si ne rağ men ilaç te da vi si ni kul lan -
ma dı ğın dan (sos yal ne den ler den do la yı) sa de ce
has ta ne mi ze baş vur du ğu dö nem ler de kan ürü nü
des te ği al mak tay dı. Or tan ca 2.9 (1.3-7) yıl iz lem sü-
re si so nu cu, 1 (%14)’i re mis yon da, 2 (%28)’si par-
si yel re mis yon day ken 2 (%28)’si de trans füz yon
ba ğım lıy dı. Al tı ay dan uzun sü re iz le nip ta kip ten
çı kan 2 (%28) has ta nın, bi ri par si yel re mis yon da,
bi ri ise trans füz yon ba ğım lıy dı (Tab lo 6).

Dİ ĞER KE MİK İLİ Ğİ YET MEZ Lİ Ğİ SEN DROM LA RI

Dis ke ra to zis kon je ni ta (DK) ta nı lı beş has ta 3 üç ai-
le den di. Has ta la rın iz lem sü re si or ta la ma 65 ± 33.6
ay dı. Ai le le rin üçün de de an ne-ba ba ara sın da ak-
ra ba lık var dı. An cak ai le de ben zer has ta lık öy kü sü
sa de ce iki ai le de var dı. Has ta la rı mı zın sa de ce biri
mu ko kü ta nöz tri a dın tüm bul gu la rı nı içer mek tey -

di. Has ta la rın ke mik ili ği as pi ras yon de ğer len dir -
me le rin de se lü la ri te üç has ta da nor mal, iki has ta da
azal mış tı. Has ta la rın üçün de pe ri fe rik kan kro mo -
zom ana li zi nor mal di (Has ta no 2, 3 ve 5). Bir ai le -
den iki kar de şin, X’e bağ lı geç ti ği bi li nen dis ke rin
gen mu tas yon la rı da ne ga tif ti (Has ta no 1 ve 2).
Has ta la rı mı zın ba zı bul gu la rı Tab lo 7’de özet len -
miş tir.

Saf erit ro si ter ap la zi si olan beş has ta nın ai le le -
ri nin iki sin de an ne ba ba ara sın da ak ra ba lık (Has ta
no 8 ve 10) var dı. Hiç bi ri nin son bir ay da ilaç kul-
la nı mı, en fek si yon ya da tok sik aja na ma ruz kal ma
öy kü sü yok tu. Ke mik ili ği as pi ras yo nu tüm has ta -
lar da erit ro si ter se ri ön cül le ri nin be lir gin az lı ğı dı-
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TABLO 5: DEB testi olmayan FAA ve non-FAA’lı hastaların klinik skorlaması.

DEB: Diepoksibütan, FAA: Fanconi aplastik anemisi, non-FAA: Non-Fanconi aplastik anemisi.

DEB testi olmayan (n= 12) DEB testi pozitif (n= 10)

Skor FAA (n= 9) Non-FAA (n= 3) FAA (n= 6) Non-FAA (n= 4)

n (%) n (%) n (%) n (%)

- 2 - - - -

- 1 - - - -

0 - 1 (33) - -

+1 - - 1 (17) 1 (25)

+2 - - 1 (17) 2 (50)

+3 - 2 (67) 1 (17) -

+4 3 (33) - - 1 (25)

+5 6 (67) - 1 (17) -

+6 - - 2 (32) -

n (%) FAA (n= 15) non-FAA (n= 7)

Tedavi

HKHT 2   (13) -

İlaç tedavisi* 13 (87) 6 (86)

Sadece kan ürünü desteği - 1 (14)

Sonuç

Remisyonda 1 (7) 1 (14)

Parsiyel remisyonda 4 (27) 3 (43)

Transfüzyon bağımlı 4 (27) 3 (43)

Yetersiz izlem      3 (20) -

Eksitus 3 (20) -

TABLO 6: Fanconi ve non-FAA’lı hastaların 
tedavi ve klinik izlem sonuçları.

HKHT: Hematopoetik kök hücre nakli.
*İlaç tedavisi oksimetolon ya da oksimetolon + prednizolon kombinasyonudur.
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şın da nor mal di. Se rum ade no zin de a mi naz dü ze yi
(ADA) ba kı lan iki has ta dan (Has ta no 6 ve 7) bi rin -
de (Has ta no 6) yük sek ti. Ay nı za man da bu has ta -
dan ba kı lan se rum erit ro po e tin dü ze yi de yük sek ti
(Has ta no 6). Bir has ta da (Has ta no 7) ise ke mik ili-
ğin den ba kı lan par vo vi rüs-B19 PCR tes ti po zi tif ti.
An cak bu has ta nın par vo vi rüs B19 era di kas yo nu
için ve ri len yük sek doz in tra ve nöz im mü nog lo bu -
lin te da vi si ne he ma to lo jik ya nıt ver me di ği gö rül -
dü. Ke mik ili ğin de par vo vi rüs B19 PCR tes ti
tek rar la na ma dı. Bu has ta da ba kı lan se rum ADA
tes ti so nu cu nun nor mal gel me si ne kar şın, DBA ya
da kon je ni tal par vo vi rüs en fek si yo nu ola bi le ce ği
dü şü nül dü. Tüm bu tet kik ler so nun da üç has ta
DBA, bir has ta par vo vi rüs B19’a bağ lı saf erit ro si ter
ap la zi ya da DBA ta nı sı al dı. Bir has ta nın (Has ta no
8) baş vu ru ya şı nın yük sek ol ma sı, la bo ra tu var tet-
kik le ri nin ye ter siz li ği ve ane mi si nin ge çi ci ol ma -
ma sı ne de niy le eti yo lo ji si ke sin leş ti ri le me di. İki
has ta ya (Has ta no 7 ve 9) HKHT ya pıl dı. 

Edin sel ap las tik ane mi li beş has ta nın (Tab lo 7)
iz lem sü re le ri or tan ca 6 (1-150) ay dı. Hiç bir 
ai le de an ne ba ba ara sın da ak ra ba lık ve ai le de ben-
zer has ta lık yok tu (Tab lo 7). Hiç bi rin de baş vur ma -
dan ön ce ki 1 ay için de ilaç kul lan ma ya da
en fek si yon öy kü sü yok tu. Bir has ta (Has ta no 15)
en düs tri mes lek li se si mo bil ya cı lık bö lü mün de
oku du ğu için tok sik aja na ma ruz kal mış ola bi le ce -
ği dü şü nül dü. Ke mik ili ğin den kro mo zom ana li zi
ba kı lan iki has ta nın test so nuç la rı (Has ta no 14 ve
15) nor mal di. Ta nı sı ra sın da iki has ta nın (Has ta no
11 ve 14) AST ve ALT de ğer le ri be lir gin yük sek
olup (sı ra sıy la AST: 1135 IU/L, 650 IU/L; ALT: 1854
IU/L, 1300 IU/L) vi ral se ro lo ji le ri ne ga tif ti. Bu has-
ta lar da se ro ne ga tif he pa tit ol du ğu ka nı sı na va rıl dı.

Os te o pet ro zi si (Tab lo 7) olan üç has ta nın iki-
sin de (Has ta no 17 ve 18) an ne ba ba ara sın da ak ra -
ba lık var dı. Ai le de ben zer has ta lık öy kü sü, bi rin de
(Has ta no 17) mev cut tu. İlk ge liş ya kın ma sı ol ma -
yan iki has ta, ru tin kon trol le rin de ane mi ve he pa -
tosp le no me ga li sap tan dı ğı için has ta ne mi ze sevk
edil miş ti. Üçü nün de pe ri fe rik yay ma in ce le me sin -
de ke mik ili ğin de ki ön cü hüc re le rin gö rül dü ğü 
lö ko e rit rob las tik tab lo mev cut tu. Has ta lar dan hiç-
bi ri ne tek kü ra tif se çe nek olan HKHT ya pı la ma dı.
Bu yüz den her üç has ta da da sa de ce ge rek ti ğin de

kan ürü nü trans füz yo nu ve var sa en fek si yon te da -
vi si al mak ta dır.

Ağır kon je ni tal nöt ro pe ni li bir has ta mız var dı
(Tab lo 7). Has ta mı zın baş vu ru su nun ön ce sin de bi -
ri ak ci ğer en fek si yo nu, iki si otit ne de niy le ol mak
üze re 3 kez has ta ne de ya tı rıl mış tı. İki ay lık tan be -
ri sık otit ne de niy le dış mer kez de ta kip li olan has-
ta ya 1.5 ve 2 yaş la rın da tüp ta kıl mış, son ra aller ji
ne de niy le çı ka rıl mış tı. Ke mik ili ği as pi ras yo nu, mi-
ye lo id se ri de pro mi ye lo sit ten mi ye lo si te ge çiş ev-
re sin de ol gun laş ma da du rak la ma yı gös ter mek te ve
di ğer se ri ele man la rı nor mal gö rül mek tey di. Ke mik
ili ği si to ge ne tik in ce le me si nor mal di. Ai le has ta yı
ken di is te ğiy le baş ka bir mer ke ze gö tür dü ğü için
sa de ce 15 gün iz le nip ta kip ten çık tı. Bir ay son ra
git ti ği mer kez de de ay nı ta nı dü şü nü le rek G-CSF
baş lan dı ğı öğ re nil di.

TAR TIŞ MA
Ke mik ili ği yet mez lik le ri, ço ğu ço cuk luk yaş gru-
bun da bul gu ve ren, ta nı ve te da vi si zor bir has ta lık
gru bu nu oluş tur mak ta dır. Ya pı lan pek çok ça lış -
ma ya rağ men ha len has ta la rın ~%70’in de ne den bi-
li ne me mek te dir. Kons ti tüs yo nel ve ya he re di ter
ola rak ad lan dı rı lan grup ta ise, ai le de ben zer has ta -
lık hi kâ ye si ol ma sı ve ya has ta da he re di ter tip ler de
gö rü len so ma tik ano ma li le rin gö rül me siy le ta nı dü-
şü nül me si ne rağ men, Tür ki ye’ de ço ğu za man bu
ta nı yı des tek le yen ge ne tik ana liz le rin ya pıl ma sın -
da zor luk lar ya şan mak ta dır.2 Tür ki ye’ de bu has ta
gru buy la il gi li ge niş ça lış ma lar da mev cut ol ma dı -
ğın dan, has ta la rın ül ke miz de ki du ru muy la il gi li
bil gi le ri miz de sı nır lı dır. 

Al ter ’in yap tı ğı iki ça lış ma da bil di ri len he re -
di ter KİYS ’li has ta la rın ta nı la rı na gö re da ğı lı mı şu
şekil dey di: %42 FA A, %19 DBA, %10 DK, %11
Schwah mann Di a mond sen dro mu, %6 trom bo si to -
pe ni ra di us yok lu ğu sen dro mu (TAR), %9 ağır kon-
je ni tal nöt ro pe ni, %2 kon je ni tal ame ga kar yo si tik
trom bo si to pe ni ve %1 Pe ar son sen dro mu.1,12 Ça lış -
ma mız da 13.4 yıl lık sü re de KİYS ta nı sıy la iz le nen
41 has ta nın 15 (%36.6)’i FA A, 7 (%17.1)’si non-FA -
A, 5 (%12.2)’i DK, 5 (%12.2)’i saf erit ro si ter ap la zi,
5 (%12.2)’i edin sel ap las tik ane mi, 3 (%7.3)’ü os te -
o pet ro zis ve 1’i de ağır kon je ni tal nöt ro pe ni ta nı -
sıy la iz len mek te dir. Di ğer ça lış ma lar da da ça lış -
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ma mız da ol du ğu gi bi en sık gö rü len he re di ter KİYS
FA A’ sıy dı.3,4,7,8 Al ter ’in ça lış ma sın da ikin ci sık lık ta
bil di ri len DBA’ lı has ta sa yı sı ise, bi zim ça lış ma -
mız da da ha az dı.1,12 Bu du ru mun, ça lış ma mı zın ret-
ros pek tif ol ma sın dan kay nak la na bi le ce ği ni dü şün-
mek te yiz. 

Tür ki ye’ den ya pı lan ça lış ma lar da ki non FA A
ola rak ni te len di ri len gru ba kar şın, ulus la ra ra sı
İFAR ’ın ça lış ma la rın da ve İsra il’ de ya pı lan ça lış -
ma da, has ta la rın gi de rek ar tan oran lar da mo le kü ler
ge ne tik test ler ya pı la rak sı nıf lan dı rıl dı ğı dik ka ti
çek mek te dir.12,18,19 Ta mary ve ark.nın yap tı ğı ça lış -
ma da ise, has ta la rın %40’ı na uy gu la nan mo le kü ler
ge ne tik ana liz ler le, sı nıf lan dı rı la ma yan has ta la rın
sa yı sı nın (%1.5) çok dü şük ra kam la ra in di ri le bil di -
ği gö rül mek te dir.19 An cak ül ke miz de FA A’ lı has ta -
la rın ge ne ti ği nin bil di ril di ği bir araş tır ma dı şın da,
di ğer KİYS ’le ri nin mo le kü ler ge ne tik ana liz le ri ya-
pı la ma mak ta dır.20 Bu ne den le sı nıf lan dıra ma dı ğı -
mız ve non FA A ta nı sıy la ta kip et ti ği miz has ta -
la rı mı zı ha len ül ke miz den ya pı lan ça lış ma lar da
gör me miz müm kün dür. Bu so ru nu çöz mek için
çok-mer kez li ulu sal ça lış ma la ra ih ti yaç var dır. 

Ül ke miz de da ha ön ce den ya pı lan ça lış ma lar -
da da, ça lış ma mız da ol du ğu gi bi, ebe veyn ler ara-
sın da ak ra ba lık hi kâ ye si FA A’ lı has ta lar da %52-80
ara sın da; non FA A’ lı has ta lar da ise %46 ve %42.3
ola rak ra por edil mek te dir.3-6 Ça lış ma mız da ki di ğer
he re di ter KİYS ’le rin de ise bu oran %76.9’du. Yi ne
ay nı ai le de ben zer has ta lık hi kâ ye si de ça lış ma -
mız da ol du ğu gi bi yük sek oran lar da bil di ril mek te -
dir.3 He re di ter KİYS ’li has ta la rın an ne-ba ba sı
ara sın da ak ra ba lık ve ai le de ben zer has ta lık öy kü -
sü oran la rı nın ül ke miz de ol duk ça yük sek ol du ğu
gö rül mek te dir. Bu du ru mun Tür ki ye’ de ak ra ba ev-
li lik oran la rı nın yük sek ol ma sı ile iliş ki li ol du ğu nu
dü şü nü yo ruz.

Baş vu ru sı ra sın da FA A’ lı has ta la rı mı zın hep-
sin de KİYS bul gu la rı ol ma sı na kar şın, Tür ki ye’ den
ya pı lan di ğer ça lış ma lar da FA A’ lı has ta la rın ta nı sı-
ra sın da %80-91’in de KİYS bu lun mak ta dır.3,5 Ulus-
la ra ra sı Fan co ni ane mi si ka yıt la rı na gö re ise ilk
baş vu ru da KİYS bul gu la rı FA A’ lı has ta la rın
%80’nin de mev cut tu.18 Al tay ve ark. ile İFAR ça-
lış ma la rın da %20 FA A’ lı has ta nın KİYS bul gu la rı

or ta ya çık ma dan ta nı al dı ğı gö rül mek te dir. Bu grup
has ta lar ya kon je ni tal mal for mas yon la rı ne de niy -
le, ya er ken dö nem de or ta ya çı kan or ta la ma erit ro -
sit hac mi de ğe rin de ki yük sek lik ne de niy le ya da
pre na tal ta nı ne de niy le FA A ta nı sı alan has ta lar -
dan oluş mak ta dır. Özel lik le kon je ni tal mal for mas -
yon la rı sap ta nan has ta la rın ge ne tik kli nik le ri
ta ra fın dan da de ğer len di ril me si nin öne mi bu ra da
or ta ya çık mak ta dır. 

Fan co ni ap las tik ane mi si ve non-FA A ay rı mı -
nı ya pa cak ta nı sal test ler ba zı has ta lar da ya pı la mı -
yor sa, HbF gi bi ya da Au er bach ve ark.nın öner di ği
gi bi kli nik skor la ma lar dan fay da la nı la bi lir.8 Bu ça-
lış ma da gö rül dü ğü gi bi, Al tay ve ark.nın ça lış ma -
sın da da bu kli nik skor la ma sis te mi ile DEB tes ti
so nuç la rı nın uyuş ma dı ğı has ta lar mev cut tu.3 Di ğer
ya yın lar da da tek bir komp le man tas yon gru bun da
da hi kli nik skor la rın fark lı ol du ğu işa ret edil mek -
te dir.21,22 Ay rı ca, ça lış ma mız da HbF de ğer le ri FA A
ve non-FA A’ lı has ta la rı ayırt ede bi le cek bir bul gu
gi bi gö rün me si ne kar şın, Al tay ve ar k. nın ça lış ma -
sın da HbF de ğer le ri iki grup ara sın da fark lı de ğil di.
Bu has ta la rı grup lan dır mak için kul lan dı ğı mız yön-
tem le rin has sa si yet ve öz gül lük le ri nin DEB tes tin -
den dü şük ol du ğu açık tır. Bu ne den le ça lış ma mız da
DEB tes ti ya pı la ma yan has ta la rın grup lan dır ma sı
et ki len miş ola bi lir. Has ta la rı mız da FA A ta nı sın da
öz gül lü ğü yük sek ola rak bil di ri len hüc re sik lus
ana li zi ve se rum al fa-fe top ro te in dü ze yi öl çü mü de
ya pıl ma mış tı.20,23,24

FAA’lı has ta la rın ilk te da vi si nin ok si me to lon
gi bi ad ro jen ana log la rı ol du ğu bi lin mek te dir. Bu te-
da vi ye ya nıt ver me yen ve trans füz yon ba ğım lı ha -
le ge len, he ma to lo jik ma lig ni te ge li şen has ta lar da
HKHT’ye gi dil mek te dir.9,12 Ça lış ma mız da ol du ğu
gi bi, Tür ki ye’ den ya pı lan di ğer ya yın lar da da ilaç
te da vi si oran la rı nın çok yük sek, HKHT sa yı sı nın
ise dü şük ol du ğu gö rül mek te dir.3 Yurt  dı şın dan bil-
di ri len ve ri ler de ise FA A’ lı has ta lar için HKHT ora -
nı %29’dur.18 Bun da, HKHT’ye ka rar ve ri len
has ta lar da uy gun ve ri ci bu lu na ma ma sı ve özel lik le
bu te da vi yi ya pa cak mer kez sa yı sı nın ül ke miz de az
ol ma sı nın et ki li ol du ğu bil di ril mek te dir.5

Ulus la ra ra sı bir ça lış ma da FA A’ lı has ta lar da
mor ta li te %38 olup, ça lış ma mız da kin den ve Tür-

KEMİK İLİĞİ YETMEZLİKLİ ÇOCUKLARDA ONDOKUZ MAYIS ÜNİVERSİTESİ DENEYİMİ Fatih SARI ve ark.

Turkiye Klinikleri J Pediatr 2011;20(3) 229



ki ye’ de di ğer mer kez ler den bil di ri len ler den da ha
yük sek ti.3,18 Ay rı ca, bu araş tır ma da FA A’ lı has ta la -
rın %16’sın da he ma to lo jik ma lig ni te ve %10’un da
so lid tü mör le rin ge liş ti ği bil di ril mek te dir. Ül ke -
miz de 31 yıl lık de ne yi min bil di ril di ği bir ça lış ma -
da FA’ lı ço cuk lar da akut miye lo id lö se mi ge liş me
ora nı nın %10 ol du ğu bil di ril mek te dir.25 Bu ça lış -
ma nın dı şın da, ulus la ra ra sı ça lış ma lar da ki ma lig ni -
te ge liş me sık lık la rı ül ke miz den bil di ri len oran la rın
çok üs tün de dir.18 FAA’lı has ta lar da ma lig ni te yıl-
lar için de or ta ya çık mak ta dır. Bi zim ça lış ma mız da
ve Tür ki ye’ den bil di ri len di ğer ça lış ma lar da ki ta -
kip sü re le ri nin kı sa lı ğı nın bun da ro lü ola bi lir. Bu
ne den le, ül ke miz de ki has ta la rın uzun sü re li ta kip -
le ri nin so nuç la rı ko nu sun da ki bil gi le ri miz he nüz
ye ter siz dir. 

FAA dı şın da ki KİYS sen drom la rı da ha az gö-
rül mek te dir. Bu nu bil di ri len has ta sa yı la rın dan da
an la mak müm kün dür. Ül ke miz de Türk Pe di at rik
He ma to lo ji Der ne ği’ nin Ke mik İli ği Yet mez li ği Alt
Ko mi te si nin 19 mer kez den top lam 181 KİYS has ta-

sı nı bil dir di ği ça lış ma sın da, bun la rın 68 (%38)’inin
FA A, 71 (%39)’inin edin sel KİYS, 20 (%11)’si nin
izo le nöt ro pe ni, 13 (%7)’ünün DBA, 3 (%1.7)’ünün
os te o pet ro zis, 2’si nin ağır kon je ni tal nöt ro pe ni ve 1
has ta nın da DK ol du ğu be lir til mek te dir.7 Ça lış ma -
mız da ki FA A ve non FA A’ lı has ta la rı nı çı kar dı ğı -
mız da, di ğer KİYS ta nı sı ko nu lan, top lam 19 has ta
var dı. Yu ka rı da da bil di ril di ği gi bi, çok-mer kez li
ça lış ma lar da da ha yük sek sa yı da has ta la rın in ce -
len me si müm kün ola bil mek te dir.26-32 Ül ke miz de de
KİYS ’li has ta la rın bil gi le ri nin top la na bil di ği ulu sal
bir ve ri ta ba nı nın oluş tu rul ma sı ile has ta la rı mız
hak kın da da ha ay rın tı lı in ce le me yap ma ola na ğı na
sa hip ola ca ğı mı zı dü şü nü yo ruz.

So nuç ola rak, böl ge miz de ço cuk lar da en sık
gö rü len KİYS, FA ol mak la bir lik te di ğer KİYS ’de
aza lan sık lık ta gö rül mek te dir. Ça lış ma mız da ol du -
ğu gi bi, ül ke miz de bu has ta gru bu nun ta nı ve ta ki -
bin de ek sik lik ler var dır. Bu so run la rın aşı la bil me si
için ül ke miz de ko nuy la il gi li ulu sal ça lış ma la ra ih-
ti yaç var dır.
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